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PK u TOF

embryologie

prenatalne

postnatalne

paliativni korekce — Ao-AP spojky

radikalni korekce




Embryologie

= PS+ VSD +nasedani Ao+ hypertrofie PK

Ne spise Fallotova , monologie"?

Porucha vyvoje infundibula a
vytokove casti septapri
rozdelovani tepenného trunku

/ﬁypop asticke, posouva se

dopredu doprava, septum se tak

nespoji (—VSD), tim se zuzi RVOT

a snizi plicni prdtok (—PS), tim se

Ao octne vpravo a rozsiri se,vysoky
afterload PK vede k hypertrofii PK/




Prenatalne
= vetsSinou se neprOjeVII (Jrozdil saturaci mezi zkratovanou PK a LK

afterlo.ad PK e fetalné fysiologicky)

NOrma

-|PS progradni prutok AP

£\ -11PS pratok AP duceji
| N ]

Hypoxie vede k
mensim fetalnim
mozkum!



Postnhatalnée

= doba manifestace ruzna, dle tize komponent TOF
PS— |plicni prutok —
— ftafterload pro PK — PL zkrat pfes VSD —

HYPOXIE }

= obvykle ale nejvice kolem 1 roku Zivota (chuze)
{ + 74té% — 1CO — 1 dynam. PS (RVOTO) — 1 1 afterload pro PK _)}

T PL zkrat pfes VSD — T HYPOXIE, hypox. zachvaty

komprese zil DKK i splanchniku — 1 preload PK — 1 plicniho
prutoku (spolu s poklesem dynam. PS v klidu) —

komprese tepen DKK — 1 afterload LK — | PL zkratu pres VSD 1

Samanek Pediatr Cardiol 1992

hypoxie—erytrocytoza—TEN, CMP ‘ '
Mozkové abscesy, IE
SS, NSS




Ao0-AP spojka - paliace

modif. Blalock — Taussigove centralni

— Tplicni perfuze ,0obejitim* PS — {saturace (| hypoxie)
— 1 preload LK

— preneseni systéemoveho TK do AP _— regionalni plicni hypertenze /

= kratkodoba paliace u 11 cyanotickych TOF aby
dozili radialni korekce, popr. ,dorostlo” plicni recCiste

= par pacientu stale preziva jen na spojce!



Radikalni korekce
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Infundibulektomie zaplataVSD rozsirujici plastika
_ _ _infundibula
= znamena normalizaci hemodynamiky

= transanularni zaplata = vice reoperaci

= transatrialni pristup (] ventrikulotomie) zachovani P chlopné = lepSi pro PK a |arytmii

= TIMING? ~ novorozenci |mortalita ale 1 morbidita a témer vzdy transanul. zaplata
obvykle kojenci 51e nevystaveni rizik dlouhodobé hvpoxie



Po korekcl
= fyziol. cirkulace

korekce — normalizace plicniho pratoku a odstranéni zkratu

= pozdni komplikace !
- dgatace a dysfce PK a nasledne LK
= Arytmie a NSS
= PS
= VSD
= dilatace Ao, AoR



Vyznamna PR po korekci TOF

= DUsledek augmentace RVOT a zakroku na Pu chlopni
= Dlouho asymptom. proto povazovana drive za ,benigni"
= Symptomy u 6% ve 20 letech ale u 29% ve 40 letech

= Proc tolerovana v déetstvi?
pretrvavajici hypertrofie PK (brani PNPK')
mensi rozmery a kapacitance plicniho reciste spolecné s
vyssi TF (kratkou diastolou) snizuji PR



PR— objem. pretizeni PK — dilatace PK — dysfce PK — dysfce LK
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e =g diastolicky D-shape LK —
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Ventrikularni interdependence

= LKiPKsdili myofibrily, cele septum, koronarni zasobeni a omezeny
prostor perikardem

= Obé komory navic v seérii za sebou
Normal Heart Right Ventricular Volume Overload Hadda CirC 2008

Flattened septum Obdobné interakce PK/LK pfi:
-tlakovém pretizeni PK (PS,PH)
-patologii perikardu

-fysiol. pfi respiraci

K7
/ \A.

7 ™ Compressed

b /4‘/.

Increased
Pericardial Constraint

D-shape LV

"z experim. >5O0 % fce PKje dano kontrakci LK Santamore J App!l Physiol 1976
X

= zejmena volum PK ovliviuje neprimo umeérné volum a pozdeji fci LK,
EF PK koreluje s EF LK paviourosooos



= Vyznamna PR dlouhodobé vede k NPK, \VEF PK,
Vtolerance zatéze, M fibroze PK, P aneurysmata @
RVOT,MNarytmii a NSS, diastol. dysfci PK, VEF LK

Gatzoulis 1995 a 2000, Geva 2006, Kuehne 2003, Davlouros 2002, Babu-Narayan 2006

= 1TK v AP, dilatace PK, posun IVS—dyssynchronie PK i
PK/LK —arytmie a \vtolerance zatéze — VEF PK i LK

Kalogeropoulos 2008, Lopéz-Candales 2005, Vonk-Noordegraaf 2005, Feneley 1985, Marcus
2008, D'Andrea 2004, Hui 2014

= INDIKOVANA REOPERACE (PVR), CRT?



Timing PVR: Proc ne prilis pozde?

* Normalizace velikosti PK pokud PVR u MRI RVED

o <170 ml/m?2  Therrien 2005 \ e
= <170 ml/m?2 oOosterehof // 5
o <150 ml/m?2 Buechel 2005 " ‘Q W 0
r /

|
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» K normalizaci nedoslo u pac. u nichz MRI RVED

>200 ml/m?2 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 Gengsakul 2007, Harrild 2009

Celkovy pocet operaci je nezavislym rizikovym faktorem

arytmii (IART iVT) khairy 2010

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



Restriktivni fysiologie PK Lo 20ms, Mori 015

= dana tuhosti hypertroficke fibrotické PK

dopredny laminarni pozdne diastol. tok plicnici beéhem systoly sini
nezavisle na respiraci spojeny se zpétnym tokem v HDZ ¢@tzoulis Circ 1995

bk \ MA A &‘A PCW plicnice

’W -

ﬁhypertrofie PK — |plnéni PK — |CO PKi LK — fintenzivni poop. pécv:eJ

Cullen Circ 1995
Rathore 2004

diastolicky TK v tuhé PK prevySi v
enddiastole tlak v AP a zastavi regurgitaci

--1.0

= Pozdne v dosp.: © anticipuje ucinek PR

*hypertrofie PK — brani dilataci PK —

tolerance zateze , | ORS

Gatzoulis 1995, INorgard 1996,96,
ErogLue oV UIaaRos:

— |trvani PR



ZAVERY —-HEMODYNAMIKA A PK U TOF

EMBRYOLOGIE —tetralogie? Spis monologie!

PRENATALNE —vétsinou se neprojevi, PK ma zvyseny
afterload i fysiol., desaturace je kompenzovana

POSTNATALNE — PS —tlakové pretizeni PK— nizky plicni
prOtok a PL zkrat — cyanoza

PALIACE (Ao-P spojka) —bypass na PS, zlepsuje plicni
pritok za cenu objem. pretizeni LK a rizika PH

KOREKCE —normalizace hemodynamiky

PO KOREKCI — POZDNI KOMPLIKACE —hlavné PR!

PR —objem. pretizeni PK — ventrikularni interdependence
—selhani PKi LK — arytmie, NSS

TOF V DOSPELOSTI = KANDIDAT CASOVANE PVR!




MOZKOV

Normal angle
of nail bed

)

Distorted angle
of nail bed

Clubbed fingers




TTE vysetreni TOF po op. = an | Fesh

volna PR !!!
modif. PLAX, PSAX, modif. A4CH, subkost.
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-’

o
%a

2D nelplng, nekoaptujici, nékdy chybéjici Pu chlopen, dilatace kmene i

s §33§88G§

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¢. lokalnich 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 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



Seradte spravné ukazky z PSAX!

= Pulmonarniregurgitace (TOF)

= EisenmengerUv syndrom

= Nekorigovana transpozice se system. PK
= srdce prednasejiciho
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Eisenmenger (AVSD)

PuR u TOF
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Dec Time 298 ms|

[T
R e
- —
WP ey
S
A et




