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Fallotova tetralogie (TOF)

Po radikalni korekci
Fallot’s Tetralogy

after ‘Repair’

Po narozeni

Tetralogy of Fallot

Tightly sterosed
Pulmonary Valve
and RV

mfundibulum

R=L shunt
via VSD
RV Hypertrophy Aortic Valve
Overrides vsD
NejCastéjSi cyanoticka vada pac. subj. velmi dobri ale ohrozenil!
(nizky plicni prutok) srdecni selhani, maligni arytmie

Bez operace Spatna prognoza
vyjimecCne se v setkavame s
dospélym pac. po paliat. spojce



Co myslite, ze ma pac. po op. TOF za
problem?

vyznamnou pulmonalni stenozu

A.
B. vyznamnou pulmonarni regurgitaci
C. plicni embolizaci

D.

plicni hypertenzi na podklade defektu komor. septa
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Vyznamnou pulmonalni stenozu.

Vvznamnou pulmonarni regurgitaci

Plicni embolizaci.

Plicni hypertenzi na podklade defektu komor. septa.
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TTE vysetreni TOF po op. T
volna PR I!! A
modif. PLAX, PSAX, modif. A4CH, subkost. v
2D nelpling, nekoaptujici, nékdy chybéjici Pu chlopen, dilatace kmene
Doppler CFM nenapadny nizkorychlostni laminarni tok

CWD/PWD denzni rychle decelerujici zpétny tok, PHT<100 ms

Objemove pretizeni PK -z PR

M-mode i 2D PLAX —diastol. D-shape LK, paradoxni pohyb IVS
PLAX, SAX, A4CH —dilatace a dysfce PK

Dysfce PK — subj. hodnoceni v¢. lokélnich asynergii
FAC RV (i po perikardektomii, korel. s MRI, nehodnoti RVOT)

TAPSE (ne po perikardektomii, nehodnoti RVOT, IVS..., Ize pro individ. follow-up),

TDI S (utEDVRY), IVA
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3D (koreluje s MRI ale podhodnocuje PK)

g|0b.|0ngit.STRA|N(progn.,korel. s MRI),diastol. dystE(risk reop., TEDVRV

RezidualniVSD Dilatace Ao, AR

Rezidualni PS (subvalvarni, valvarniisupravalv.) Dysfce LK
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M Rl volumetrie = zlaty standard pro PK
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Pfetiiéné PK u volné PR u TOF (asympt.) normalizace PK 1rok po PVR
flowmetrie = hodnoceni PR (RF, RV)
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Vyznamna PR po korekci TOF

* Dlouho asymptom. proto povazovana drive za
,benigni*

= Symptomy u 6% ve 20 letech ale u 29% ve 40 letech

* Proc tolerovana v detstvi?
pretrvavajici hypertrofie PK (brani TNPK))
mensi rozmery a kapacitance plicniho reciste spolecné s
vyssi TF (kratkou diastolou) snizuji PR

= dlouhodobé vede k MNPK, VVEF PK, \Vtolerance
zatéze, M fibroze PK, N aneurysmata
RVOT,Marytmii a NSS, diastol. dysfci PK, \VEF LK



Timing PVR: Pro¢ ne prilis pozdé?

* Normalizace velikosti PK pokud PVR u MRI RVED
o <170 ml/m?2 Therrien 2005
= <170 ml/m? oOosterehof
o <150 ml/m?2 Buechel 2005

= K normalizaci nedoslo u pac. u nichz MRI RVED
>200 ml/m? Buechel 2005

>150 ml/m? i funkce PK (nejlépe <17,5 rok véku) Frigiola 2008



Timing PVR: Pro¢ ne prilis brzy?

PVR =, poukazka na reoperaci"

5 |10 15 letbez reoperace po PVR
81-97%| 50-85% [41-75%

PVR zlepsuje velikost funkci PK a zatézovou toleranci, ale
ne mortalitu cengsakul 2007, Harrild 2009

Celkovy pocet operaci je nezavislym rizikovym faktorem

arytmii (JART iVT) knairy 2010

Transatrialni a transpulm. zachovny pristup k anulu i
chlopni — | periop. mortalita i pozdejsi morbidita



Atrezie plicnice s defektem

Komoroveho se pta (PA-VSD, PANSD/IMAPCAS, TA IV.)
= extremni forma TOF

* Plicnice je nepruchodna, plicni cirkulace je zasobena pres ducej /
aortopulmonalni kolateraly

« plicni tepny rizné vyvinuteé (zadné...hypoplastické...normalni)
« kolateraly rUzné vydatne, Casto vinute, trend ke stendzam

Pulmonary atresia with ventricular septal Pulmonary atresia with ventricular septal defect
defect and persistent ductus ateriosus and major aortopulmonary collateral arteries
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fazova korekce

« udrzeni plicniho * zajiSténijediného definitivni
priotoku (PGEs, zdroje plicni korekce s
arterialni spojky (Ao-Pu) cirkulace (tzv. pulmonalnim

unifokalizace homograftem a
tj. uvolnéni kolateral od uzaveremVSD a

Ao, napojeni na plicnici,
event. rekonstrukce

zrusenim spojek

Modified
Blalock-Taussig

plicnice)

———r

Waterston
Shunt

Final stage
T2PAL/am




KOMPLIKACE BEZ OP. Cl PO PALIAT. SPOJCE
= spojka nedostatecna, tromboza apod.—>plicni hypoperfuze

desduxaci

= spojka = LP zkrat = plicni hypertenze ¢ ofidatna

spojka

PA +VSD + DAP + MAPCA (,TAIV.") bezop. ombinace PH a plicni hypopertuze
tlakove pretizeni PK




KOMPLIKACE PO KOMPL. KOREKCI

_5 Jako u TOF

« degenerace homograftu AP (regurgitaceEtenoza)

rezid. VSD
rezid. subpulm. PS

objemove pretizeni PK  tlakove pretizeni PK

« problemy z Ao-Pu kolateral:

rezidualni nadbytecné Ao-Pu kolateraly = plicni hypertenze
(LP zkrat, objem. a tlakoveéTK pretizeni pro PK — PAH, objem}fxe{iiem’ pjo LK)

uzavery
/plastiky, tenty

periferni plicni stenozy, uzavéery = plicni hypoperfuze
(tlakoveé pretizeni pro PK, plicni hypoperfuze)



Atrezie plicnice s intaktnim
komorovym septem (PAIVS )

= extremni forma PS

« dutina PK je mala, hypertroficka,chybéjici vytok 2 NTK v PK—>
TriR 2 NTK v PS = PL zkrat pres FOA/ASD do LK

 plicni cirkulace je zajistena vzdy pres duce;
e velmi Caste sinusoidy mezi PK a koronarnimi tepnami, trend k
progresi, stenozam, dilatacim




Korekce

—dle stupné hypoplasie PK a zavislosti na sinusoidach

PGE1, Ao-Pu spojky, septostomie, valvulotomie AP, rekonstrukce RVOT...

 definitivni korekce na 2-komor. cirkulaci, ,1 a pul komory" s BCPA,
1-komor. cirkulaci (TCPQ)




= v dospélosti jen pac. po radik. korekci

KOMPLIKACE
, N jako u TCPC,
* problémy definitivnih > homograftii AP
apod.
« problemy koronarnic "
progredujic Intervence

- dilatace
+ stenozy, trombozy




Kazuistika

= Zena 21 let
= PA-IVS, BaO s AoR a dilataciAo — TCPC
(v 1,6,13 letech)
= typicke stenokardie + STE—Q aT-nad DS




Co je duvodem AKS u pac.?

A .klasicka ateroskleroza

B. paradoxni embolizace do koronarni tepny
C.hypertrofie PK a snizeni koronarni rezervy
D.koronarni steal fenomen



= Akutni SKG : koronarni sinusoidy ACD
(aneurysmaticky zménena) a RIA do rudimentu PK
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EISENMENGERUV SYNDROM

ventricle vertiicln

vertriclke ) . vonirice

-

L-P zkrat (stfedni az velky zmény v plicnim recisti, stoupa  Otoceni zkratu na P-L,
postTri) zvySuje prutok plicnim PVR, TKv AP i PK, az se TKvLK hypoxie, cyanoza
recistém (Qp:Qs>2) a PK vyrovnaji, Qp:Qs=1

bidirekcni tok (L-P i P-L zkrat)

srdecni selhani, infekce, T déti klinické zlepsSeni multisystémové projevy
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posttrikuspidalni




Eisenmengeruv syndrom

» predpokladem vzniku je neop. str./velky postTri zkrat

l

TKs AP: TKsAo = 0.9
Qp:Qs <1.5

* narozdil od jinych PAH je u Eisenmengeru P-L zkrat

~ tézka cyanoza si systémovymi projevy




32%1 s CMP, graviditou,

komplikace operaci)




Srovnani progndézy - a 1PAH
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—+— Eisenmenger Syndrome
—a— |diopathic PAH




ProC je progndéza PAH u VSV
lepsi nez u 1PAH?

= oproti iPAH pozdéjsi zmeny v plicnim recisti, neni
tak 1 tlak v PS, je 1CO

= vyrovnane tlaky a AP a Ao zabranuji regresi
svaloviny PK po narozeni— PK pak neselhava (je
Thypertroficka a | dilatovana oproti iPAH)

= velky nerestriktivni zkrat — (PL) sice T cyanozu
ale udrzujet CO



TTE vysetreni ulEisenmengerU I imee e cranoe

= zkrat
lokalizace a velikost zkratu-p, 5p, nékdy s pomoci cFiv

male, stredni/ velke

charakter toku na zkratu crv, Pwp, cwo

Restriktivni (turbulentni +1G na zkratu= nejsou vyrovnané TK mezi zkrat. oddily)

Nerestriktivni |aminarni +|G na zkratu= jsou vyrovnané TK mezi zkrat. oddily)

smer toku na zkratu crv, PwD cwp
LP, LP+PL (bidirekcni), PL = (bidirekcnizkrat na ASD neznamena Eisenmenger!)

=ltlakove pretizeni P
systol. i diastol. D-shape LK PSAX

velka hypertrofie PK
jen mala dilatace

= tezka PH v nepFl'tomnosti tezke PS! TEE, CT, MR, katet



-
20/09/2016 11:06:43 221102013 13:58:17 ~ o v

PLAX
A4CH

68
HR

20/09/2016 11:09:31

PSAX

"IEY HA l:,
Ny '!T' WLl

;—~.~d|,,_n_,__‘__.- _,_.-,__. _4-»4 _4—_.—-»_.-&._«—.—¢ o~—«-l




Nekorigovana transpozice velkych
tepen (NTGA, D-TGA)



TGA se systémovou@

'Corrected’ Transposition

korigovana transpozice (ccTGA, LTGA)

nekorigovana transpozice (NTGA, pTGA)
atrialni switch —-MUSTARD, SENNING

SNIZENA VYKONNOST,
POZDEJIROZVOJ SRDECNIHO SELHANI !



TGA se systémovou@

nekorigovana transpozice (NTGA, dTGA RS
arterialni switch

nekorigovana transpozice (nNTGA, dTGA _
po op. RASTELLI

Repair

passing from BV
to Aorta

NORMALN| VYKONNOST



NTGA atrialni switch

80 Patients at risk

prezivani (bez Tx) Mustard/Senning
svédsko-dansky registr 1967-2003,
Vejlstrup 2015
-1 periop.t u op. pred 1980, VSD,
Avere

- 1 dlouhodobat u impl. PM

NTGA arterialni switch

10 15

Years from operation

Number at risk

242 184 44

95% CI Survivor function
Rito 2015

90% dozije dospélosti  Villafane 2014

v 25- letém follow-up 75% dobry funkcni
status bez intervenci Hutter 2002

rozni autori: 3-10% PR(1) a AoR (])
2-8% reintervence

2.4-9.6 arytmie a 0.3-0.8%
NSS asociovany s ICHS



I. Problemy systemove PK

- ccTGA a nTGA Senning, Mustard
= selhani myokardu PK

rozdil v anatomii PK ma oproti LK jiny tvar, longit. vlakna, | koron.zasobeni
Tafterload —PK hypertrofuje— | koron.rezerva — | | koron. zasobeni—fibroza
event. perioperacni poskozeni

= systemova AV-regurgitace (trikuspidalni)
shift IVS doleva a dilatace PK—lslx (a|A4®1K®) — selhani PK

V 4

II. Problemy vyplyvajici

zpusobu korekce
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IR ZRUSSOY norma CcCTGA (L-TGA)

= vice trabekularizovana
= strabekulou septomarginalis NnTGA (D-TGA)

= s apikalnéji umisténym anulem AV chlopné (Tri)

- jak se pozna TGA?
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Problémy nTGA po Senning,
Mustanrd
= Obstrukce ,baffl0" (sy HDZ, DDZ, PZ ,embolisace, arytmie)
= Zkraty ,baffl0" (paradoxni embolisace — PM!)
= Obstrukce LVOT, PuS
= Arytmie, NSS! (VT, IART, SS sy)

= PH )

kandidati RFA, intervenci na bafflech, impl.
PM/CRT, op. TriR, OTS
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Nalezy u nTGA po arterialnim switchi
= vétsSinou minimalni
= Regionalni poruchy kinetiky, arytmie (stenoza presitych koronarek)

= Vady neoplicnice (supravalv. PS, PR) a neoarty (dilatace a AoR)

tedv manévr

1—> kandidati reop., RFA

Nalezy u nTGA po Rastell

= Vady na konduitu plicnice, subvalv. AoS, resid. VSD, arytmie
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Seradte spravné ukazky z PSAX!

= Pulmonarni regurgitace (TOF)

= Eisenmengeruv syndrom

= Nekorigovana transpozice se system. PK
= srdce prednasejiciho
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1-nTGA Senning, 2-Eisenmneger, ':; prenasejici, 4- TOF s PuR

1-Eisenmenger, 2-nTGA Senning, 3-TOF s PuR, 4- prednasejici
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1-Eisenmenger, 2-TOF s PuR, 3-prednasejici, 4-nTGA Senning

D. a-prednasejici, 2-Eisenmenger, 3-nTGA-Senning, 4-TOF s PuR
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PK u komplexnichVSV v dospelosti
TOF -nejc¢astéji objemové pretizeni PK pfi PR
PA -objem. itlakové pretizeni PK pfi PR/PS na
nomograftu AP. Koronarni steal ¢a-vs)a tlakove

oretizeni PK pri plicni hypoperfuzi nebo PH u Ao-Pu
<olateral

Eisenmenger -extrémni tlak. pretizeni PK pti PH

TGA -se systémovou PK (n1eaatrisiniswitch, cctoa) @xtrémni
tlak. pretizeni PK systemovymi TK, vyvoj TriR. UTGA
se systemovou LK (n1Ga arteriaini switch, Rastell) Mozne tlakove i
objemove pretizeni pri vadé na AP




CENTRA PRO VSV V DOSPELOSTI

NEMOCNICE NA HOMOLCE
Centrum pro dospélé s vrozenou srdecni vadou
Doc. MUDr. Jana Rubackova Popelova, Kardiocentrum

Roentgenova 2, 150 30 Praha 5, +420 257 273 041, vsv@homolka.cz

FN MOTOL

Ambulance VSV v dospélosti

MUDr. Petra Antonova, MBA, MUDr.Filip Koubek, Klinika kardiovaskularni chirurgie
V Uvalu 84, 150 06 Praha 5, +420 224 435 250

CENTRUM KOMPLEXNIi PECE O VSVV DOSPELOSTI-BRNO

FN BRNO Ambulance VSV v dospélosti

MUDr. Tomas Zatocil, Doc. MUDr. Anna Necasova, CSc., MUDr. Lumir Koc, MUDr.Tomas Brychta

Interni kardiologicka klinika FN Brno, Jihlavska 20, 62500, +420 532 232 9og,ambulancevsv@centrum.cz
CKTCH Ambulance VSV

MUDr. Daniela Zdkova a MUDr. Renata Sreflova, CKTCH

Pekarska 53, 65691, +4205 4318 2 491



