
Existuje optimálna stratégia liečby pri 
komplexnej vrodenej chybe srdca a 

pľúcnej hypertenzii?
(kazuistika) 
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1. Hospitalizácia - Detské Kardiocentrum

pravostranné nálezy:

 Echokardiografia

pravostranné nálezy:
TR ľahká, reg. gr. 70mmHg, X RVOTO  
prítomné nepriame znaky PH
PK: hypertrofia 7,5mm, X dilatácie, 
EF 70% 

PDA - prítomný
Ao oblúk sa nepodarilo vizualizovať

Detské Kardiocentrum

Echokardiografia 2008

 ľavostranné nálezy:
- MiCH: mean gr. 7mmHg, X MR
- supramitrálna membrána
- X LVOTO, X AS, EF ĽK 65%
- dilatácia ĽP, IAS vyklenuté doprava

oblúk sa nepodarilo vizualizovať



CT vyšetrenie
Interupcia Ao oblúka
kolaterálne zásobenie z a.thoracica interna, 

CT vyšetrenie

, intercostalnych aa a PDA

Legenda:

Arch – Ao oblúkArch – Ao oblúk
BCT – tr.brachiocephalicus
MPA – kmeň a.pulmonalis
LPA – ľavá vetva a.pulmonalis
PDA – perzistujúci ductus arteriosus
DAo – desc.Ao
LCCA – ľavá spoločná a.carotis
LSuA – ľavá a.subclavia
LSVC – ľavá horná v.cava superior



Pravostranná 
 Závažná kombinovaná PAH: mPAP 80 mmHg, PWP 30

PWP/CO), QP/QS 0,92 – bidirekčný skrat, PA: 94/68/80mmHg, TK 92/62mmHg,
vazodilatačný test reactivity NO: negat.

Pravostranná katetrizácia
PWP 30 mmHg, CO 2,9l/min., PVR 17 WU/m2 (PVR: mPAP

, PA: 94/68/80mmHg, TK 92/62mmHg,

 www.radiologykey.com



Biopsia pľúc

Groth A at al. Inflammatory cytokines in pulmonary hypertension. Respiratory Research, 2014,  15: 47.http://http://dx.doi.org/10.1186/1465-9921-15-47 

 Plexiformné lézie



Odporúčania diagnostiky a liečby PH 

1.4.4 Vrodené chyby srdca
Skupiny:

Eisenmengerov syndróm
PAH asociovaná so systémovo – pulmonálnymi skratmi
PAH s malými skratmi
PAH po korekcii

mPAP > 25mmHg v pokoji, potvrdená pravostrannou 

Vyhlásenie Triedaa Úroveň 

Legend PH: pulmonary hypertension. : aclass of recommendation; blevel of evidence

N. Galiè, M. M. Hoeper, M. Humbert et al. Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension
Barst JR, Dunbar I, Dingmanse J et al. Pharmacokinetics, safety and efficacy in pediatric patients with pulmonary

Vyhlásenie Triedaa Úroveň 

Diagnostický 
algoritmus navrhnutý 
pre dospelú 
populáciu sa má 
zvážiť aj u detí

IIA C

Algoritmus špecifickej 
liečby  navrhnutý pre 
dospelých sa má 
zvážiť aj u detí.

IIA C

Odporúčania diagnostiky a liečby PH - 2009
> 25mmHg v pokoji, potvrdená pravostrannou katetrizáciou

INOPERABILNÁ

Úroveň b

hypertension. European Respiratory Journal 2009 34: 1219-1263; DOI: 10.1183/09031936.00139009
pulmonary arterial hypertension. Clin Pharm Ther 2003, 73 (4:372-82). https://doi.org/10.1016/s0009-9236(03)00005

Bosentan
BB, MRA

Úroveň b



Hospitalizácia 

 NYHA II             progresia, NTproBnP
 6MWT: prešla 410m, BORG 7, nedesaturovala
 bez záchytu patologickej arytmie

 reevaluácia a rozhodnutie o liečbe

Hospitalizácia - OVCHSD

NTproBnP 1859ng/l
nedesaturovala

arytmie

a rozhodnutie o liečbe



Echokardiografia –
ľavá komora a morfológia mitrálnej

 MiCh:lievikovito zúžená, mean gr.  8-10mmHg, MR ľahká, 
 papilárny sval? supramitrálna membrána

mitrálnej chlopne
mmHg, MR ľahká, anulus 36mm



Echokardiografia –
pravá komora a znaky PH

znaky PH: max.reg. gr. Na TCh 81 mmHg
typ krivky v RVOT III, ACT 87ms
RV: FWS -28,4%, GLS-24%



Echokardiografia

Interupcia aortálneho oblúka 

Echokardiografia

Perzistujúci dc. arteriosus



Magnetická rezonancia

PDA
11,5x12,5m
m

obe komory mierne dilatované s dobrou funkciou, PDA s dominantným P
MiCH – 2 papilárne svaly, ZC skrátený úponový aparát, bez supramitrálnej

 Pracovisko Magnetickej rezonancie NÚSCH 

Magnetická rezonancia

PDA

obe komory mierne dilatované s dobrou funkciou, PDA s dominantným P-Ľ skratom
supramitrálnej membrány, mean gr. 8mmHg 

Pracovisko Magnetickej rezonancie NÚSCH a.s.



Pravostranná katetrizácia

 Závažná kombinovaná PH →
progresia prekapilárnej zložky,     
postkapilárna zložka stacionárna:

mPAP 103 mmHg, PCWP 28 mmHgmPAP 103 mmHg, PCWP 28 mmHg
CO 1,8l/min., PVR 40 WU/m2

QP 1,9 l/min./m2

QS 7,8l/min./m2

- QP/QS 0,24  

MS mean gr. 8mmHG
unroofing koronárneho sínusu vylúčený



Kontrola o 
 zlepšenie NYHA I, NTproBnP ↓ 1053 
 6MWT: prešla 502m ↑, BORG 6, nedesaturovala

Kontrola o 3 mesiace
1053 ng/l

nedesaturovala



Odpoveď na špecifickú liečbu 
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Komplexná vrodená chyba srdca 

morfologická anomália srdca a veľkých ciev, prítomná od narodenia
 adaptačné mechanizmy                prežitie

 Rubáčková – Popelová j. a spol. Vrozené srdeční vady v dospelosti. 
 https://3dqlab.stanford.edu/patient-care/

Komplexná vrodená chyba srdca 

morfologická anomália srdca a veľkých ciev, prítomná od narodenia
adaptačné mechanizmy                prežitie

srdeční vady v dospelosti. Grada, 2018



MIERNA

• izolované valvulopatie - BAV
• izolované valvulopatie MiCH, nie 

Parachute valve, cleft)
• malá izolovaná PS

STREDNE ZÁVAŽNÁ

• anomálny pľúcny venózny
• anomálne odstupy koronárnych 
• aortálna stenóza
• AVSD komplet./inkomplet

Klasifikácia komplexnosti VCHS

• malá izolovaná PS
• izolovaný a malý ASD, VSD, or PDA
• korigovaný ASD II, sinus venosus

defekt, VSD, or PDA bez reziduí a 
následkov

• AVSD komplet./inkomplet
• koarktácia aorty
• PDA stredne veľký/nekorigovaný
• Marfan syndróm , etc
• TOF

 Baumgartner H et al. 2020 ESC Guidelines for the management of adult congenital heart disease. European Heart

izolované
malé

X reziduá
X pľúcna 

vaskulárna

STREDNE ZÁVAŽNÁ

venózny návrat
anomálne odstupy koronárnych aa

inkomplet.

ZÁVAŽNÁ

• cyanotické VCHS korigované
• Eisenmenger syndróm
• dvojvýtoková komora
• Fontánová cirkulácia

Klasifikácia komplexnosti VCHS

inkomplet.

PDA stredne veľký/nekorigovaný
etc.

• Fontánová cirkulácia
• Atrézia pľucnice
• TGA
• TAC

Heart Journal, Volume 42, Issue 6, 7 February 2021, Pages 563–645. https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehaa554

X pľúcna 
vaskulárna choroba

korigované/
paliatívne

pľúcna vaskulárna
choroba



Záver

recidivujúce respiračné infekcie v detstve                VCHS

závažná  VCHS                     hemodynamika

multimodalitné zobrazovanie                morfológia

komplexný manažment                pravidelná 

doživotné sledovanie a liečba                     vysokošpecializované Centrum pre VCHSD

Záver

recidivujúce respiračné infekcie v detstve                VCHS

hemodynamika

zobrazovanie                morfológia

komplexný manažment                pravidelná reevaluácia

doživotné sledovanie a liečba                     vysokošpecializované Centrum pre VCHSD


