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Incidence VSV u novorozencu je ?

A. 4/1000
B. 8/1000
C. 10/1000

D. 14/1000
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Prevalence

e VSechny VSV
e 12/1000 déti
* 4/1000 dospélych
e Zavazné VSV
e 1,45/1000 déti
* 0,38/1000 dospélych

* Dospéli - narust kazdym rokem o 5%

Marelli AJ, Circulation 2007



Prevalence

» Odhadovany pocet VSV u dospélych v CR

— 40 000 (2000)
— narust na 70 000 (2017)

* 57% zen
« Zeny - septdini defekty
* Muzi - TGA, CoA, LVOTO



Prevalence VSV v dospélosti i
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CONCOR Registry

Distribution of main diagnoses
N =15925 2014
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m Aortic coarctation
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383

m Pulmonary valvar stenosis
483 Bicuspid aortic valve
Aortic valvar stenosis
2627  uMarfan syndrome
Transposition of great arteries
mASD |
m Patent arterial duct (PDA),
» Subvalvar aortic stenosis

m Ebstein

395

575

652

Cong comr. TGA

u Other diagnoses (< 1%)

117 1212



Prezivan

* Dlouhodobé prezivani
Od 1980 vyznamny pokles o 40%
Prevazne u deti
Diky
Rozvoiji kardiochirurgickych zakroku
LepsSi prezervaci myokardu pri KCH vykonu
Mortalita bez korekce
- 50% do 6 let
- 90% do 20 let

Ale téz u dospélych
Casnéjsi rozpoznani a |écba srdecniho selhani

a arytmii
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Mortalita
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Mortalita

Death rate/miffion
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Mortalita

e Median 49 let

— 77% kardiovaskularni pricina

e 45% srdecni selhani
* 19% nahla smrt

 Predikce

e Zavaznost VSV
e PocCet intervenci
* Pocet komplikaci

SVT

VT
Blokady
PH



Vetsina dospélych s VSV
vyzaduje celozivotni sledovani
kardiologem



VSV v dospélosti - dusledky

e Rezidualni pooperacni nalezy, dusledky
operaci

* Srdecni selhani

* |Infekcni endokarditida

* Plicni hypertenze

* Cyanoza

* Arytmie, synkopy, NS

+ ,,Bézna“ kardiovaskularni onemocnéni
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VSV — dusledky

e Srdecni selhani

e Dysfunkce systémové levé komory (v dusledku
nedostatecné prezervace pri operaci, objemové
pretizeni po spojkovych operacich, kongenitalni KMP..)

.. i’t Dysfunkce systémové prave komory (TGA po atrialnim
WG\ switch, cTGA)

* Spolec¢na komora — diastolicka dysfunkce vedouci ke
zvyseni tlaku v TCPC systému



VSV - dusledky

e |nfekéni endokarditis
* Nejvyssi riziko
— Nativneé

» TOF, VSD (16%), AS (8%), PDA (4%), BAo
» Cyanotické leze (1/4 IE ze vSech VSV)

Ventricular septal defect =S
is an abnormal opening
in the wall between

— Pooperacné the two ventricles
» Prostetické chlopné -
» Spojky '
» Konduity 5

Right ventricle 'ﬁADAM.

— FONTAN, MUSTARD, SENNING, EBSTEIN, TOF po operaci — nizké riziko



VSV - dusledky

* Riziko
e Zubni zakroky (alfa-hemolytické streptokoky)
» | u extrakce ,,zdravého” zubu

» Extrémné krehké sliznice u cyanotickych vad -
“viklavé“ zuby

* Kozni infekce
» Iv. drogy, tetovaz, piercing, kousani nehtu, acne
(stafylokoky)
* Urogenitalni zakroky (enterokoky, streptokoky, G-)
 UPT (E.coli, S. viridans, S aureus) bakteremie v 85%

* NE: nekomplikovany porod, gastroskopie, TEE



V eV /

Nejcastejsi chyby pri sledovani VSV

* Promeskana nepoznana VSV

e Zkraty (ASD casto asymptomaticti az do 50)
* Ebstein

* cCTGA

* CoA (arteridlni hypertenze)

* ,There is no cure, just repair”

* Dusledky (Pl u TOF...)
* Rezidua
* Pridruzené poruchy

* Nerozpozndni symptomu — pozvolny ndrust



— Intrinsické
— WPW u Ebsteinovy anomalie-1/4, AVB u C-TGA

- DGSIEdek jizev (zmény operacnich postupl), Cyanézy,
dlouhodobého tlakového/objemového pretizeni

— Riziko NS cca 2% za dekadu

— Prevalence arytmii

» TOF: 1/3 SVT, 1/10 VT, KS pro AVB
» Klasicky Fontan: 50% SVT do 10 let
» Mustard: s.r. prakticky zadny do 10 let




— Intraatrialni postincisionalni tachykardie

» Makroreentry, sinova frekvence 150-250/min

» NejCastéji u dilatace, zesileni, jizveni RA maze byt i po uzavéru
ASD, nejcastéji ale atrialni korekce TGA a Fontan

» Vagové manévry k detekci P vin, ukonceni elektrickou
verzi, overdrive pacingem nebo AAIIl

» Th: AA se nedoporucuiji, katetrizacni ablace, chirurgicka
intervence

— Fibrilace sini

» VétsSinou u levostrannych lezi nebo nekorigované
spolecné komory, |écba jako konvencni FiS




— VT

— Nejcastéji po ventrikulotomii a/nebo zaplatach pro VSD,
makroreentry okruh

— Neni-li jizva, byvaji u: AS/Al, L-TGA s RV systémovou, tézkého
Ebsteina, SV, Eisenmengera

— TOF: 2% NS za dekadu

» Riziko: dysfunkce/dilatace RV, QRS 180-progrese v Case!,
SYMPTOMY — EFV!

— Dysfunkce SA

» NejCastéji iatrogenni




* AV blok

* Vrozené abnormity: L-TGA , AVSD
* latrogenni: VSD, LVOTO, AV chlopné

» Casto se obnovido 7 aZz 10 dn(

— Transvenozni ¢asto Kl

» Komplikovany vendzni navrat, intrakardialni zkraty jsou
rizikové z hlediska tromboembolie

— Epikardialni svody se mohou umistit preventivné jiz pri operaci
— ICD nejcastéji u TOF, TGA




1. PAH sdruzena se zkraty syst.-pulm. reciste

» Stredni defekty, mirné az stredni zvyseni PVR, L-P zkrat, v klidu bez
cyanozy

2. PAH u malych defekt

» ASD 2cm, VSD 1 cm, klinicky obraz podobny iPAH
3. PAH po korektivnim kardiochirurgickém vykonu

» Po KCH vykonu PAH pretrvava nebo se znovu objevi po mésicich az
letech

4. Eisenmengeruv syndrom

» Velké zkraty, vyznamné zvyseni PVR s P-L nebo bidirekénim zkratem
» Cyandza, erytrocytdza, mnohocené organové postizeni



Eisenmengeruv syndrom

e V détstvi asymptomaticti, celkem dobra kapacita do 30 let

e Preziti 15 and 25 let: 77% a 42%

* Mortalita: NS (30%), méstnavé Sl (25%), hemoptyza (15%)

Komplikace

Erythrocytosa.

Krvacivé poruchy

Arytmie (atrial fibrillation/flutter).
NS

Paradoxni embolizace

Renalni dysfunkce (proteinurie)
Aneurysma/Kalcifikace PA

Angina pectoris

Synkopa
CMP/TIA.
IE

Absces mozku
Hyperurikemie

Dna

Hemoptyza




— Venepunkce

— Pouze pfi hyperviskoznich symptomech a hct 65%
— Nesmi byt dehydratace, hypervolemie, hyposideremie
— Vzduchovy filtr, nahrada objemu

— Hemoptyza
— VétsSinou spontanneé ustane
— Trf desticek, plazma, vitamin K a kryoprecipitat

— NE chronicka oxygenoterapie

— Hydratace pred kontrastnim vysetrenim
— Nelécit hyperurikemii

— NE NSAID!!!



Patologie PAH

Perzistentni expozice plicnich cév zvétsenému toku krve v
dusledku L-P zkratu

Hypertrofie medie
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* Prostanoidy
— NYHA IV, nezadouci ucinky

* PDES5-I

— Kombinacni terapie

* ERA—-BOSENTAN
— Vyznamné zlepsil zatézovou kapacitu
— Vyznamné snizil plicni vaskularni rezistenci

— Meél bezpecnostni profil shodny s pfedchozimi prospektivnimi
klinickymi studiemi u jinych forem PAH

* Dle quidelines zahdjit [écbu ve funkcni tridé Il



e Kontraindikace

— Tézka PH, Eisenmenger (mortalita 50%, cyandza —
vysoka mortalita plodu)

— Zavazné obstrukcni leze (nemoznost zvysit SV)
— AS, MS, PS (mortalita 17%)

— Dysfunkce systémové komory NYHA II1/IV
(mortalita matky 7%, plodu 30%)

— Marfantv syndrom/koren aorty 40 mm

— Requrgitacni leze celkem dobre tolerovany



Profylaxe IE
* Pouze pri mocCovém katetru a mocové infekci, vaginalni infekci
* ,konzervativni“ pfistup

Perkutanni balonkova valvuloplastika u tézké PS, AS

Srdecni operace pouze z vitalni indikace matky (vyznamna
mortalita plodu)

Arytmie-mozno BB, CaB, Digoxin
Antikoagulace

» 1. trimestr heparin (warfarin- riziko krvaceni a embryopatie), dale do 36.
tydne warfarin, okolo porodu heparin

» LMWH méneé spolehlivé, zvlasté u chlopennich protéz



VSV RIZIKO RIZIKO
Otec Matka

TOF 1,6% 4,5%

TGA, 4,5% 5,9%

truncus

AVSD 7,7% 7,9%

Vsechny 2,2% 6,7%

VSV




 Rozmeéry, objemy, EF komor
* Regurgitacni frakce
* Morfologie velkych tepen

— Re/koarktace aorty, aneurysmata
e Zobrazeni aneurysmat, faleSnych aneurysmat, anatomie oblouku, rychlost
jetu
— VSD, ASD, PDA
e \lypocet zkratu
— RVOTO
* Visualizace stupné a urovné obstrukce

— TGA/Switch
* Funkce komor, obstrukce bafflt




e Uzavér defektu
— ASD
— PFO
— Fenestrace po operaci (Fontan)
— ,baffle leaks” po atrialnim switch

e Uzaver komunikaci
— PDA (jakykoliv)
— Pistéle koronarnich tepen
— Aortopulmonalni kolateraly




VSV — katetrizacni zakroky

e Dilatace

— Chlopenni
* PS

— Cévy, konduity
» Rekoarktace aorty
» Stendzy plicnich arterii (intrinsicka — nej¢astéji bifurkace,
iatrogenni — periferné po spojkach, centralné po Jatene)

* Stendzy venodznich ramen po atridlnim switch



Primarni operace VSV v dospélosti

 Duvody
— Pozdni diagnodza
» ASD, CoA i~
— VyvazZeny systémovy a plicni prutok u komplexnich lezi
— Pokud byla VSV v minulosti (zahranici) povazovana za inoperabilni

* Spektrum nemocnych - R
— Cyanoticti = LAV
— VSD + RVOTO LS O\ =

— TOF

— PA +VSD (nejhorsi progndza) NS N
* U vsech cyanotickych nemocnych s bive...... - o=2"_cem je
treba zvazit operaci



/4 v

* Prevaina vétsSina zakrokl u VSV v dospélosti
* Nejbéznéjsi

— Nahrada konduitu nebo chlopné plicnice

— Inzerce chlopné plicnice pro Pl po korekci TOF

— Nahrada aortalni chlopné po plastice
— Rekoarktace aorty

V4 v

* Méne bézné
— Fontan — konverze
— Obstrukce baffle po Mustardové n. Senningové operaci TGA
— Endokarditis
— Al po korekci TOF



e Jen 1,6% vSech Tx srdce

— Tx srdce + plice (spojky pro komplexni VSV s PH, PS+VSD, TOF+PA) , 1/3 vsech

TX

— Tx plic + operace defektu (ASD, VSD, PDA)

e Vysledky jako tx s+p

— Tx srdce (single ventricle/Fontan, selhani syst. RV u TGA/Mustard, Senning)

Preziti |1 rok |5 let 10 let
TX 74% 67% 56%
srdce

Txs+p |73% |51% |28%




ASD

Uzavér v dospélosti (v jakémkoliv véku) je jiz vSeobecné akceptovan

[Attie F,. Surgical treatment for secundum atrial septal defects in patients more than 40 years old.
Am Coll Cardiol 2001]

Vétsina ASD secundum uzavirana katetrizacné, chirurgicky uzavirany
defekty sinus venosus, primum

Antiarytmické chirurgické zakroky u nemocnych s preexistujici AF, AFl nebo
i preventivné

ATRIAL SEPTAL DEFECT ATRIAL SEPTAL DEFECT ATRIAL SEPTAL DEFECT
Sinus Venosus Ostium Primum Ostium Secundum




ASD

* Indikaci k uzaveéru je ,,vyznamny” zkrat

— Objemové (a nékdy tlakové) pretizeni pravého srdce
— Snizeni zatézové kapacity
— Supraventrikularni arytmie (obvykle po 30 r.)
— Selhani pravostranné (obvykle po 40 r.) Pl
— Paradoxni embolizace — TIA/CMP __, ) e
— PH R

« Zvlaété pokud je Qp/Qs 2:1 Ry

— Mortalita snizena pod 25 r., vyskyt artymii ovlivnén pod 40
.
* Mortalita méné nez 1%

* Fibrilace sini a fluter sini mohou persistovat nebo vzniknout de
novo, ale |épe reaguji na lécbu, |épe tolerovany
— -pak [épe 6 mésicl antikoagulovat

o



Defekt komoroveho septa

Ventricular septal defect |
is an abnormal opening
in the wall between
the two ventricles

: Left
Right atrium
atrium

Right ventricle ?ADAM

¥entricular Septal Defect, 4 Parts of the Yentricular Septum

Dutlet septum
Membranous Septum
Inlet Septum

Muscular Septum

Dusledky zavisi na velikosti defektu a plicnim fecisti , NE na lokalizaci



VSD

Defekty se uzavrely spontanné (do 3 let véku 45%) nebo se
zmensSily (restriktivni)
— Funkcéné normalni srdce, morfologicky abnormalni
— Vysoké riziko IE, mlze byt indikaci k uzavéru
— Casto Al

Muskularni defekty mohou byt uzavirany katetrizac

— Perimembranozni ve fazi experimentu

Nerestriktivni defekty — ,,Eisenmenger VSD“ — vysoka plicni
rezistence

Operovani v détstvi (sesiti, zaplata)



AVSD

* Indikace ke korekci u neoperovanych

» Setrvalé supraventrikularni arytmie, porucha funkce
komor, objemové pretizeni pravé komory, HF, paradoxni
embolie, reverzibilni pH

* Re-operace

» Hemodynamicky vyznamné zkraty po operaci

- » ,mitralni“ regurgitace nebo stendza provazena priznaky,
y 3 ‘4‘,': SV arytmiemi nebo zhorsenim funkce komory
; 'fg_ﬁﬂ"ﬂ* » Vyznamna subaortalni obstrukce (stfedni gradient vice
K: & nez 50 mm Hg)
L L X ..Il.



LVOTO, BAO

Indikace k operaci

— Sub- a supravalvularni pfi stfrednim gradientu vice nez 50 mm Hg
» Resekce +myektomie; aortoplastika (zaplata)
» Tunel-Konno (aortoventrikuloplastika a AVR)

— Valvularni jako AS, Al
» AVR, Ross (degenerace pulmonalniho autograftu)

Casté rekurence

Indikace k reoperaci
— Rekurence LVOTO
— Zavazna Al
— Kombinovana restenoza s mirnou regurgi




RVOTO

* |ndikace k zakroku

— Gradient vice nez 50 mm Hg

— Symptomy (angina, dusnost, pre-/synkopy)
— Flutter sini
— Pridruzeny VSD, ASD

* Indikace k reoperaci

— Rekurence RVOTO

— Zavazna Pl se snizenou zatéZzovou kapacitou nebo zhorSenim funkce
RV nebo zavaznou Tl nebo SVT nebo VT

* Obvykle vyborné vysledky pro chirurgicky i
katetrizacni zakrok



Koarktace aorty

_- - Coarctation of the Aorta

«Casto pfidruZzena bikuspidalni aortalni chlopen, VSD,
patologie mitralni chlopné

«ZvysSeni TK
Mechanicke faktory v misté CoA (HK),
nastaveni karotickych baroreceptoru, snizeny

prutok ledvinami (renin)
Cactn ravictantni ke taranii




Koarktace aorty

— Nejvétsi riziko z
* Arterialni hypertenze - CMP hemoragicka, hypertenzni
encefalopatie, ruptura Ao, levostranné srdecni selhani
* IE na bikuspidalni chlopni Ao
* Disekce Aorty — anomalie cévni stény
Predcasna ICHS !!

Nutné pravidelné kontroly, vysetreni klinického gradientu, zatézovée
vySetreni, pulsace aa. femorales



Koarktace aorty

* Indikace k intervenci

» VSichni nemocni s vyznamnou CoA a reCoA vcetné
proximalni AH = klidovy gradient 20 mm Hg, zatéz 50 mm
Hg

» Pokud soucasné AS, nejdrive tézsi leze

* Operace — mortalita 1%, reoperace mortalita
5-15%
* Re-koarktace — katetrizacni zakroky, stenting



Fallotova tetralogie

— Velmi vzacné neoperovani Ci nemocni po spojkové
operaci

— Cyanoza vs. srdecni selhani {" %5 biood pum

Tetralog

Four abno

— Po korektivni operaci

— Volna pulmonalni regurgitace
— Flutter/fibrilace sini

— Riziko VT, NS

— Al

— Dysfunkce LV (peroperacné, po spojkach/VSD)
— Rezidudlni RVOTO/aneurysma RVOT




Fallotova tetralogie

Indikace k reoperacil0-15% za

20 let

Rezidualni VSD (1,5:1)

Rezidualni PS (RV pressure 2/3
LV)

Volnd PI ....

Vyznamna Al + symptomy nebo
zhorseni funkce LV

Korfen aorty 55 mm
Pseudo-/aneurysma RVOT

Residualni VSD+residualni PS n.
Pl i mirné vedouci ke zhorseni
nebo dilataci RV

TETRALOGY OF FALLOT




Nejcastéjsi re-operace

 Nahrada pulmonalni chlopné po korekci TOF
* Symptomy
* Snizena zatézova kapacita
 Velikost pravostrannych oddill
e Dysfunkce RV
e Trikuspidalni regurgitace
* Arytmie
* Prolongace QRS

— Excize zaplat transanularné a RVOT, remodelace RVOT, zmenseni
akinetickych segment

Bioprotézy (metalické protézy — neumérné vysoka incidence trombdzy)



TGA/Mustard, Senning

— Mozné komplikace
. — Vyznamna regurgitace systémoveé AV chlopné
g /~ =~ » Nahrada nebo bandaz AP
| — Tezka dysfunkce RV nebo LV
» Retraining LV je experimentdlni metodou, spise Tx

— Symptomatické bradykardie, tachyarytmie nebo SSS

/ \)\ » ACEl ano, BB ne (AV blok)

o '\\y./ — Baffle leak s vyzn. L-P zkratem (1,5:1) n. P-L

— Obstrukce ramene IVC (Zivot ohroZujici) nebo SVC (spise
benigni) —Castéjsi u Mustardovy korekce

» Mozné i katetrizacné, stenting
— Obstrukce plicnich zil (velmi vzacné)




TGA

— Jatene/arteridlni switch

» Vyznamna RVOTO (PG 60 mm Hg n. RVP:LVP 0,60)
% » Augmentace RVOT

» Ischemie myokardu pfi obstrukci koronarnich arterii (CABG)
)JR’ '\s ) § » Regurgitace neo-aortalni chlopné
— Rastell

» Aorto-pulmonalni kolateraly
— Stenoza konduitu (pullback PG 60 mm Hg)
— Vyznamna regurgitace

» Ndhrada konduitu

— Vyznamna subaortalni obstrukce tunelu
» revize

— Rezidudlni VSD

— Stendza vétve AP




Univentrikularni srdce

Hypoplastické levé srdce, trikuspidalni atrézie,
dvojvtokova leva komora
— Fontanovska cirkulace: 10leté preziti 91%

— Arytmie
» Casté dysfunkce SA a SVT, velmi rezistentni k antiartytmické
terapii, vedou k vyraznému hemodynamickému zhorseni

— Tromboembolie a jaterni dysfunkce
— Protein losing enteropatie

» Unava, otoky, vypotky, ascites, chronicky prdjem, snizenf
albuminu, CB

» Rizikové faktory: zvyseny vendzni tlak, systémové RV, dlouha
doba na bypassu

— Zhorseni cyandzy (Sp0O2 by méla byt 94%)

» Zhorseni funkce komory, AV regurgitace, rezid. sin. Komunikace,
komprese plic. zil RA, kolateraly syst. Zil, plicni a-v malformace




Fontanovska cirkulace

e Zatezova kapacita, kvalita zivota

* Snizeni vitalni kapacity, zvyseni rezid. objem plic, snizeny art.
saturace a hypokapnie, dysfunkce skeletalnich svalu
e Zatézova kapacita vyznamneé nizsi nez u kontrol

e Tehotenstvi
e Pomérné nizké riziko
* Nekardialni operace

— Plicni pratok zavisi na syste,_ ——Zilnil
citlivy k minimalnim zménam plicni vaskularni re2|stence

» CAVE anestetika, hypoxemie, atelektazy, tromboemboly nebo
phneumonie

» CAVE nadmeérna objemova zatéz a deplece se snizenym
navratem




Marfanuv syndrom

 |Indikace k intervenci

— Koren aorty 55 mm

" 'd,"'.s"':' — Narust rozméru korene aorty 2 mm za rok

")

» Casto nutnost reoperace (disekce n. dilatace jinych
casti aorty) —
— Preziti 5 let 80%, 10 let 60%

— Koren aorty 50 mm + RA disekce a/n. zdvazina Al n. Ml
— Koren aorty 45-50 mm pokud lze zachranit AV
— Pri planovaném téhotenstvi koren Ao 44 mm

Ostatni aorta 50 mm

— Ml jako ziskana




