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Jednokomorova cirkulace

- to nejlepsi ze vsech spatnych moznosti ?

Jana Rubackova Popelova

Centrum pro dospélé s vrozenymi srdeCnimi vadami
Nemocnice Na Homolce, Praha 5

XXXI. Vyrocni sjezd CKS, Brno, 15.5.2023



Ktere vady se resi jednokomorovou cirkulaci? Eﬂ

NEMOCNICE

Jednokomorovou cirkulaci feSime VSV s jednou vyrazné dominantni (systémovou)
komorou a s druhou komorou tézce hypoplastickou nebo chybéjici,

Systémova komora je morfologicky leva:

» Trikuspidalni atrézie (TA)
» Dvojvtokova leva komora (DILV) s PS
« adalsi

s b 4 DILV + PS

trikuspidalni chlopen

Systémova komora je morfologicky prava:

» Syndrom hypoplastického levého srdce (HLHS)
« Mitralni atrézie (MA)
« adalsi
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Jak funguje TCPC ?
= totalni cavo-pulmonalni spojeni
Horni duta zila je napojena vétSinou na pravou vétev plicnice.

Dolni duta zila je napojena na plicnici intraatrialnim tunelem nebo
konduitem nebo extrakardialnim konduitem.

Zcela chybi funkce subpulmonalni komory.

Fenestrace do sinového prostoru snizi vysoky zilni tlak v systému
TCPC za cenu zvetSeni pravo-levého zkratu.

Pri perzistujici levostranné horni duté zile jsou obe horni dute zily
napojene na obe vetve plicnice.

Pri souCasne agenezi dolni dute zily se mohou napojit hepatalni
zily na plicnici konduitem (Kawashimova modifikace).

Obrazek poskytl laskavé prof. Hucin
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Jake jsou jiné (Spatneé) moznosti?
Klasicka Fontanova korekce (atrio-pulmonalni spojeni), vedle k

tézké dilataci pravé siné se stagnaci krve, SEC, tromby,
vyznamé vysSSi riziko tromboembolickych komplikaci a arytmii

Fontanova atrio-pulmonalni korekce dle Dotyho

NemocniteiNa Homalce
CX7-20TEE IE33

M4 Ma
30:11.2017 +61.6

Samotna bidirekcni cavo-pulmonalni anastomoza (BCPA) jako e
definitivni feSeni. Zustava urcity stupen cyanozy, ale mize %, .
fungovat dlouhodobég, (1,5 cirkulace), veno-venozni kolateraly —  *~ o

zhorSeni cyanozy

Paliativni spojky arterio-venozni (BT, centralni, Waterstone, -
Potts, aj) — zUustava cyandza, muze se vyvinout PH, spojky BaE e BRI
nemusi byt funkcni

Konzervativni pristup bez operace, dodrzovani
opatfeni u cyanotickych VSV, nizka saturace O2,
tézka erytrocytoza, infekty, nevykonnost....

Transplantace srdce nebo srdce a plic, event. + jater
vétSinou nejsou akceptovani (obtizna morfologie, riziko
krvaceni, ¢etné aorto-pulmonalni kolateraly, sristy po
reoperacich, ....) TX:1,9-3,6%

(Khairy 2008 Boston; Pundi, 2015, Mayo Clinic)) Soirlle e el qaad
dle Waterstona E;jm :




Srovnani pacientu se spole¢nou komorou po TCPC a po jiné paliaci Eﬂ

NEMOCNICE

Nas soubor z NNH SV + TCPC P
N =47 N=15
mortality 6 % < 0.0001
3/47 4/15
WL for transplantation 2% < 0.0001
1/47 4/15
age (years) 31+8,7 0,0004
(19 — 55) (26 — 61)
NYHA class 2,1+0,6 0,0002
SpO2 at rest 91+5% < 0,0001
SpO2 walking 85+ 10 % < 0,0001
6-minute walking test (m) 526 + 78 0,0006
arrhythmias 40 % 40 % NS
stroke / TIA 19 % < 0.0001
9/47 4/15

Popelova, 2014



Rizika a nevyhody TCPC Pﬂ

Zvyseny centralni zilni tlak

CZT u idealni TCPC 10-12 mmHg, selhavajici Fontan 16 - 20 mmHg
Méstnava hepatopatie
PLE, otoky, ascites, pleuralni a perikardialni vypotky...

Riziko selhani Fontanovské cirkulace pri vzestupu PAP a PVR z jakékoliv pri€iny

Pomaly nepulsatilni tok v plicnici mize vést k endotelialni dysfunkci a zvyseni PVR
Tromby v systému TCPC s distalni embolizaci, klinicky némé plicni mikroembolizace — zvySeni PVR
Postkapilarni PH pfi dysfunkci systémové komory, levostranné chlopenni vady

Arytmie za 20 let 58% (Mayo), vétSinou SVT - riziko srde€niho selhani,
nahla srde¢ni smrt: 5 - 9 % (v pradméru 7 let od operace), RF: nahrada AV chlopné, tlak
= 20mmHg, RFA je rizikova (punkce tunelu, dalkova navigace s retrogradnim pfistupem),

Neschopnost navyseni srde¢niho vydeje pfri zatézi

Neschopnost navysit preload pfi zatézi,
Zavislost srde¢niho vydeje na PVR a tlaku v plicnici
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Intolerance zateze u Fontanovske cirkulace
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Fontan worst

Exercise level

Gewillig, 2014



Non-cancerous liver

LRI 93‘79’ \‘%
Chronicka hepatopatie [ e R

FALD : Fontan associated liver disease

Méstnava hepatopatie s fibrotickou prestavbou — témér vSichni
pfi biopsii jater : 100 % abnormalni nalez, v 93 % portalni fibréza
stupen fibrézy koreluje s dobou od fontanovské operace (Surrey, 2016)
spontanné prodlouzené INR (v 17 %), zvySena alkal.fosfataza, bilirubin,
hypalbuminemie, zvySené GMT (v 54 %) - odpovida stupni méstnani
porucha syntézy prokoagulaénich a antikoagulacnich faktort (Chaloupecky, 2005)

Cirhoza —u 5,4 % az 29 % (laboratorni zmény, biopsie, sono, tuhost jater na
elastografii MRI), mortalita 29 %.

Hepatalni tumory, hepatocelularni ca —ve 2,9 % TCPC
rocni riziko vzniku HCC u cirhozy je 1,5 — 5%
zobrazovaci metody a 6 mésicu, alfa-1-fetoprotein (Kogiso, 2020)

YNAHOMOLCE
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Protein-losing enteropatie (PLE)

Vysoce rizikovy stav u 10 % pacientu za 10 let po Fontanovské operaci

Mortalita byla dfive vysoka, 5-leté preziti od dg. bylo 50 % a 10-leté 35%. (pundi, Jacc, 2015)
v souCasnosti je 5-leté prezivani od stanoveni dg 88 % a 10-leté 72 %.  (3ohn, JACC, 2014)

PFicina: selhavajici fontanovska cirkulace, vysoky CZT (> 15mmHg), i vysoky tlak v ductus
thoracicus s poruchou lymfatické stfevni drenaze, strevni lymfangiektazie s trvalou ztratou
bilkovin do streva.

Zvysena tvorba intersticialni tekutiny, otoky DK, ascites, pleuralni vypotky

Dg: hypoproteinemie, hypalbuminemie (< 30 g/l),
Zvysena koncentrace alfa1-antitrypsinu ve stolici (> 54 mg/dl)

Obtizna Ié8ba: snaha o sniZzeni vysokého CZT:

fenestrace, odstranéni sten6z v anastomézach TCPC,

heparin, diuretika, spironolacton, lokalni kortikoidy, plicni vasodilatacni IéCba, aj.

V poslednich letech moznost chirurgické Ci katetrizaéni dekomprese ductus thoracicus......




Dekomprese ductus thoracicus u PLE (TDD) =

|'III I|I \ |’f.
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o~ vein

Hraska, Ann Thor Surg, 2013 Smith, Circ Cardiovasc Interv. 2022

Snizeni tlaku v d. thoracicus pfi napojeni v. anonymy na spole¢ny sinovy prostor,
Chirurgicky nebo katetrizacné pomoci stentgraftu z veny anonymy do ouska LS
Po nékolka tydnech: ustup hypalbuminemie,

za cenu zvétSeni P-L zkratu a progrese cyanozy,

Neni vhodné pfi vysokem tlaku ve spoleCném sifiovém prostoru
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A nynl pro vas mame — a¢ se ndm 4o 2e srdce pfiel -
( jednu dobrou 2pravu...
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5-leta mortalita dospélych s VSV podle dg.

8-9 %
za b let
Fontan

2-3%0

Za b let
I II I A
ASD VSD COA PS TOF PA

2 Eisenmenger, Fontan,
AVSD TGA Ebstein SV cyanotické vady Marfan TCPC
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(NNH) n 393 344 173 378 209 93 154 52 87 80 34 96 57
(EHS) n 882 628 551 0 811 0 363 0 0 0 390 287 198

: Euro Heart Survey on ACHD (GUCH 2003-2004), retrospektivni 5-leta mortalita
: databaze dospélych s VSV, 5-leta mortalita




Nas soubor TCPC v NNH:
23-leté prezivani v dospélém véku: 87% - ze 75 predanych pacientu s TCPC zemrelo 10 pacientt (13%)

Dlouhodobée preziv

Dg

TCPC

Klasicka Fontanova
operace

TCPC a Fontani, kteri
prezili Casné pooperacni
obdobi

TCPC - sledovani v NNH

TCPC + Fontan,
ktefi prezili Casné
pooperacni obdobi

PLE

10-leté
preziti

20-leté zdroj

preziti

Huéin, 2012

Huéin, 2012

Khairy, 2008

Popelova, 2023

Surgical era

Pundi, Mayo,
2015

Pundi, Mayo,
2015

Pric¢iny umrti:
z 83% kardialni priciny, nejCastéji:
srdec¢ni selhani,
nahla smrt (arytmie),
tromboembolické komplikace

) 4 r

a n | NEMOCNICE
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Prezivani zavisi na dobé operace
bylo vyznamné horsi pred r. 1990

Overall survival by surgical era

1991-2000

Follow—Up Time (Year)

Pundi, Mayo, JACC, 2015
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Reoperace pacientu s fontanovskou cirkulaci
v dospelosti v NNH a na Mayo Clinic

NNH: No | NNH: % Mayo Clinic: | Mayo
No Clinic: %

Pacienti s fontanovskou cirkulaci

Reoperace 397

Kardiostimulator epikardialni 7% 212

vykon na chlopni: 21 % 66/932

Mitralni plastika 5x

Uzavér trikuspidalni chlopné 4x
Ostranéni subvalvarni aortalni
stenozy 2x

Kompletace a konverze na TCPC 117

Zemfreli po konverzi 37/117

Jiné operace (tumor mediastina,
stenéza plicnich zil

Pundi, Mayo, JACC, 2015
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Tehotenstvi u zen s Fontanovskou cirkulaci

Multicentricka studie (Gouton, 2015)
Vybranych 37 zen s pfiznivym nalezem po TCPC
Uspésny porod Zivého ditéte 61 % t&hotenstvi

70 % matek mélo systémovou komoru levou

Pacientky sledované v NNH:

Uspé&sny porod Zivého ditéte 64 % t&hotenstvi po TCPC

(9 zen porodilo 12 zivych déti)

27 % spontanni abortd
8 % umrti plodu nebo novorozence

69 % predCasnych porodu
19 % tromboembolickych komplikaci
8 % hemorhagickych komplikaci po porodu

Vybrané zeny s TCPC

bez zavaznych rezidualnich nalezu,

s dobrou toleranci zatéze

(VO2max = 25 mi/kg/min)

mohou podstoupit t€hotenstvi se
zvySenym rizikem (mWHO tfida IlI-1V)
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Tolerance zatéze u TCPC

Nasi pacienti primérného véku 31 let, v priméru 16 let po TCPC

Neschopnost dostatecnéeho zvyseni srdecniho vydeje pri zatézi

Funkéni tfida NYHA: 2,1+0,6
6-minutovy test chizi: SYAE AN
Zatézova kapacita: 2 W/kg
SpO2 klidové: 91+5%
pfi chuzi: 85+ 10 %

Rezidualni mensi pravo-levy zkrat: u 40 %
pacientll s TCPC

Popelova, 2014
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Vzdélani a zaméstnani u pacientu s TCPC

Vysoka nebo stredni skola: 49 %
Zameéstnani na plny nebo CasteCny uvazek: 66 %

Bez zaméstnani bylo 44 % se zakladnim vzdélanim
9 % se strednim a vySSim vzdélanim
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Kvalita zivota pacientu s TCPC hodnocena dotaznikem SF-36

I CHD
best 100 B control

90
n.s.

80

70

60

50

40

30

20

Popelova, 2018
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Vyskyt deprese cyanotickych VSV po korekci
(dotaznik podle Zunga)

TGA-Senning control TCPC TGA-Mustard TGA-Rastelli
n =34

n=27 n =86 n =30 n=4

Popelova, 2018
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ZéVé r NEMOCNICE

TCPC je paliativni feSeni komplexnich VSV s mnoha riziky, ale je
lepsi nez jiné moznosti.

Je nutné eliminovat vSechny pfi€iny plicni hypertenze (prekapilarni i
postkapilarni),

Otazka uplatnéni a efektu specifické plicni vasodilatacni [eCby ?7?

Je vhodné reSit v€as chlopenni vady, ale operace je rizikova.

Je vhodné eliminovat arytmie, ale ablace je rizikova (punkce tunelu,

retrogradné s dalkovou navigaci)

Je vhodny nizky prah pro antikoagulacni |[éCbu (arytmie, P-L zkrat),

ale je riziko krvaceni (jicnové varixy, po porodu)

Presto - pfi spravné péci mohou mit pacienti s TCPC relativné

dobrou kvalitu zivota



