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CHD in adults-associated causes of death.

* necyanotické VSV:
do 1990 arytmie

B0 1990 IV

e cyanoticke VSV:
arytmie a srdecni selhani




Causes of death: 390

Sudden/Accidental/Violent: 55

Non-sudden: 327

Missing/unclear: 8

Table 2 CHD complexity and causes of death

Causes of Total Mild Moderate Severe
death (n=390) (n=173) (n=174) (n=43)
CCardiovascular 174 (450054 (31%) 88 (50%) 32 (74%)
Cancer 64 (16%) 04 (24%) 21 (12%) 2 (5%)
Other 144 37%) 74 (43%) 62 (36%) 8 (19%)
Missing 8(2%)  4(2%) 3 (2%) 1(2%)

Accidental or violent: 28

P Other sudden death: 12
-§ Sudden cardiac death: 15

Non-sudden cardiovascular: 159

Cancer: 64

Respiratory: 24

Non-cardiovascular congenital malformations: 19

Endocrine, nutritional and metabolic: 12
Digestive: 12

Infectious and '%arasitic: 9

Nervous system: 7

Other: 21
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Congenital heart disease: 51

Stroke: 25

Ischemic heart disease: 23

Heart failure: 17

. Pulmonary heart disease/ Pulm hypertension: 15

Unspecified heart disease: 9
Endocarditis: 7

KRy amaray: ©

Other cardiovascular causes: 16




Vztah VSV a

primy
neprimy

vrozeny
ziskany
ziskany iatrogenni



VSV s vyssim rizikem ICHS

pl\’,llmo utlak ACS v pribéhu mezi Ao a AP

\_—

 anomalie koronarnich tepen (a.cara, Arca)
k

 koronarni p|’§té|E\ steal fenomén (ACS-otoceni toku—AP

steal fenomén (pistéli do komory)

nepfimo/iatrogenné

 komprese koronarnich Usti (dilataci valsalvova sinu, stent/protéza Ap)
* kardioembolizace u zkratl (zastsji u trombogenniho materialu)

* koronarni manipulace (n1ca arteriini switch, Rossova operace, ALCAPA)
* koarktace aorty aj. obstrukce Ao

e~

HT v prekoarktaénim tecisti— ICHS, CMP, aneurysmata/disekce, SS




Koronarni manipulace

arterialni switch nTGA, Rossova op., ALCAPA, ARCA-L

kinking, zkrouceni, zjizveni, asociovana AS

zmeny |VUS paaiEeesl, | koronarni rezerva |Gagiiaranzoos

sympaticka denervace — néma ischémie

— abnormalni vazoreaktivita (11IMT)
X

sekcni preAS Zmény u deti (intimalni hyperplazie, exprese TGF-B1)
predevsim u téch co podstoupili jakoukoliv srdecni
operaci (!?), nebo méli obstrukci/hypertrofii

levého srdce [GleriGutenberaz00s




NTGA arterialni switch

 N&hld umrti do 5 let od korekce, ale muze byt i pozdéji
* M 20 let. (20 let po korekci) , néma ischemie na ekg Holter i ergo...

PCl kmen ACS, odstup RC

Skrinovat ischemii 1/1-3 roky




Prevalence ICHS v populaci VSV obecné

025 ysV RO RENOH) DoCUT e Ip

cyanoézou a pod 40 let (n=250 katetr. pro jiny diivod nez ICHS, 51415 let, 53 muzl)

’ s
* Vpo i’ % post mortem u asymptom. , 7,3% u pac. pred ablaci (=331, 53+7 let)
6,8% ,...5-35,69

e Kumulativni incidence IM do 70 let u VSV 10% oproti populaci 6,5%

s vysSi mortalitou ze'|ména u komilexné'|§|'ch VSV ‘18vs.15%|

Prevalence ICHS u VSV oproti populaci obdobna, mozna

Vewvys




Rizikové faktory ICHS u VSV

* Hyperprotektivita rodicu, lékard i déti s VSV — omezovani
sportu, ale i télocviku, zatéze a pohybu obecné

* Jen malo VSV pritom vyrazné omezeno vadou (]| VO, max.
Eisenmengeri, Fontani) ¢i z duvodu rizika kolizi (aortopatie,
PM, antikoagulace)

e VSV po narozeni (nez vyresena) maji Casto zpomaleny rust
— vysokokalorické diety v dobé utvareni stravovacich

navyku

Sedavy zpusob Zivota, obezita, kumulace dalSich RF




VSV se snizenym rizikem ICHS
Cyanotické VSV

¢ thOXle —endotelidlni tvorba NO, PG, EDGF, 1ERY a tim f{shear stress —

vinuté a dilatované koronarni tepny a kolateraly

 |cholesterol aLDL (— IMT) F
 |TRO (megakaryocyty zkratem do tepen — |produkce TRO)

e Thilirubin (Tmetabolismem hemu: antioxidant — |oxidace [

* Rozporné doklady o pretrvavani nékterych ptiznivych vlivl
({chol, up-regulace NO) i po odstranéni cyanozy

Cyanoza= nizsi riziko ICHS, zda i pd-korekel je otazne::

LLuUvuT, 77T, 1200701 )




ZAVERY - ICHS

*|ICHS je jiz dulezitou pricinou mortality u VSV
*Pokud u nich ICHS vznikne, je rizikovéjsi

*Cyanotické VSV maji mensi riziko ICHS (nejisté zda i poop.)
Anomalie koronarnich tepen, koronarni pistéle, koarktace
aorty a koronarni manipulace/obstrukce jsou VSV s
vysokym rizikem ICHS, a je treba ICHS testovat

*Zvlastni duraz je treba vénovat:
*HT u koarktace, Fontanu, systémové PK a aortopatii
*Obesité u Fontanu
*Pohyboveé aktivité u vsech VSV



Vztah VSV a

* vrozeny

e ziskany
— hemodynamicky
— iatrogenni



Vrozeny (genetické syndromy)

* Down SY (10-20x MM leukémie, varlata, Zaludek, jatra)

* DIGeorge SY -delece 22911, M teratoid, rhabdoid, lymfom, neuroblastom,
leukémie, osteosarkom, sStitnice, hepatoblastom, Wilmsuv tu)

* Noonan SY (8x MMeukémie i solidni tumory)
 RASopathie, Fanconiho anémie..

[t
Ziskany (hemodynamicky)

* Fontani -ini hypertenze- cirhdza jater - Thetapoceluldrni CA (u Fontana s
cirhézou 1,5-5%/rocné)

¢ Cya nOtiCké Vady - hypoxie - TMeochromocytom, paragangliom(0,2-0,6%)




Ale zvysené riziko rakoviny u VSV je obecné!

* Norsko-svédsky registr (s,2mil.detiy :SIR 1,7 |Bjorgeizoos)
e Dansky nar. registr hospitalizaci a registr rakoviny (1977-
2007, 1,7 mil. déti, VSV + malformace mozku vs. ostatni- 2,64 Sun 2014

e USA: Texas registry VVV a rakovina (1996-2000, 3 mil. déti, vsv proti

ostatnim) . IRR 3,5 _
* USA: (3 staty,11 tis., VSV proti ostatnim) : IRR 2,9 Botto 2013
* Taiwan (1998-2006, VsV proti ostatnim) :SIR 1,9 [ieg20isy

Proc?



latrogenni (poskozeni ionizujici zarenim)

* stochastické efekty CAUTION

A4

(mutace, tumory)

e deterministické

r avkach: bunécna smrt, poskozeni tkani) II

RADIATION




Zvysujici se Cetnost/davka @

* USA pocet CT stoupl 4x od 1993  pazizoozy

davka v mSv 6x mezi 1982 a 2007 ~ AHGHIIRGEE

* Hlavnim zdrojem radiace je srdecni katetrizace a hrudni

CT 81-95% [isAizoioMennesntzom (N plice, prsa)
e kumulativni davka zareni u déti s VSV podstupuijicich
operaci: 2,7 mSy, ale velké rozpéti 0.1-76,9 mSvichnsonzo1a"




Davky

* https://www.xrayrisk.com/calculator/calculator.php
 Radiaktivita prostfedi 3,2 mSv/rok (CR SUJB 2019)

Annual Background
Radiation (U.S.)

Chest X-Ray [0.02

Diagnostic Cardiac
INVASIVE Catheterization

PROCEDURES

Percutaneous Coronary 4

Intervention

Cardiac CT, Retrospective 1
ECG-Gating

Cardiac CT, Prospective

ECG-Triggering

I
~
N
-y

CT Pulmonary Angiography
CT Thoracoabdominal Aorta _
Dual Isotope 2 ggmTc| 22|
Rest-Stress " Tc | .."I
NUCLEAR
CARDIAC Rest 2°'T1 I 11]
IMAGING
Low-Dose 9ngc Stress I 3|
18
\ J F-FDG-PET | 5~|
0 5 10 15 20 25

Effective Dose (mSv)


https://www.xrayrisk.com/calculator/calculator.php

Data

* chybi prospektivni data u pacientu podstupujici dg.
ionizujici zareni v mediciné

* mame jen extrapolace a modely (BEIR VII): [Ensteinzoiz

Table 3 Large epidemiological studies of low-dose (<50 mSv) radiation exposure

Population Study Study design Sample size Typical dose (mSv) Excess relative risk of cancer®
Atomic bomb survivors Life span stl.l-::l;,-'23 Cohort 105 427 29 002
Radiation workers 15-country study”*+* Cohort 407 3N 19.4 0.02
In utern X-ray exposure Oxford survey of childhood cancer™® Case—control 30 552 10 039

“At typical dose. P =< 0,05 for each.

RR vzniku rakoviny
5/10000 /1mSv LifeSpanStudy prestenizees)

3/1000 /1mSv Québec JESenbergEnt

e velké interindiv. rozdily!: 1 CT u starého muze zvysi
celozivotni riziko 0 1:10000, ale u mladé zeny i 1:100

* |Incidence rakoviny o 24% I u téch, co méli CT Australiar

Medicare [Mathews2013




,Kazuistika“

 Zena 37 let —dg. CA mammy ¢
* CoA + DAP, hranicni reCoA asympt., bez HT

sledovana
— operace (4x): BRNO: 1.rok ligace ducej, 3. rok resekce a anast. end to end,
PRAHA 12. resekce + protéza reCoA +12. revize)
— @diagnostika: BRNO: 1. a 3.rok 3x katetrizace, 19x RTG, 36. rok CT

PRAHA: 12.rok 3x CT, 1x katetrizace, 2x RTG
celkem: minim.

Jako by byla vystavena radiaci
prostredi 0 27 let déle (=64 let)

* Celkova efekt. davka & cca 80 mSv

0 v 7 v Dle LifeSpan ddvka odpovida " riziku o
87%’ Z @ v detSkem Veku 3% (1 z 33) solid.tumor, dle Québec
database az 1Mo 24% (1 ze 4)

Cena za zlepSeni prognozy ? (bez op. stredni délka doziti 35 let)
Byla vSechna vysetieni nutnd/neméla alternativu?




/AVERY- TUMORY

*Krom genetickych sy existuji hemodynamické duvody
vyssi incidence tumoru (Fontani: hepatoCA, cyanot.VSV:
feochromocytom, paragangliom)

*| ostatni VSV ale maji vice nez 2x vice tumoru !!!,
pricinou se zda predevsim naduzivani ionizujiciho zareni.
*U mladé VSV populace s nizsi hmotnosti vyssi riziko
uplatnéni malignich mutaci!

*Uvazlivé indikace (predevsim CT a katetrizace), k tomu
vhodna celozivotni evidence celkové davky.
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