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SPOLOCNA KOMORA (,Single Ventricle”, SV)

DEFINICIA: Hemodynamika 1-komorovej cirkuldcie (rézne VCC), ak je prit. kapacitne
. a/alebo funkéne 1 komora, zabezpecujuca ako systémovy, tak aj pulmondlny obeh.

FS FONTANOVSKE OP. RIESENIE

vhladu na VCC, vstupni hemodynamiku a predch. zakroky = rovnaky postup
rincip = separdcia systémovej a plucnej cirkuldcie:

— (systémovd) komora - vydaj do systémového obehu (Ao)
— systém. ven. ndvrat — priame napojenie na AP, bez pumpujucej komory

inou realizacia cez 2 kroky :
— bidirekcna Glennova anastomoza (BDG)
—> totdlna kavo-pulm. anastoméza (TCPC) — s fenestrom (+/-)

Vysledok = pasivny a nepulzatilny prietok cez pluca

hik J, et al. Circulation 2019. Kaldardrovd M, Harencdrovad A. Jedind spoloénd komora a fontanovskd cirkuldcia. 743-746. In: Sagdt T, a kol. Pediatria. 3. vyd. Herba; Bratislava,2019. s. 1736. ISBN 978-80-896.
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SPOLOCNA KOMORA (,Single Ventricle”, SV)

DEFINICIA: Hemodynamika 1-komorovej cirkuldcie (rézne VCC), ak je prit. kapacitne
. a/alebo funkéne 1 komora, zabezpecujuca ako systémovy, tak aj pulmondlny obeh.

Materi

FS FONTANOVSKE OP. RIESENIE

Aby fontanovska cirkulacia fungovala, je potrebné e — |
(uZ pred operdciou): T g
— Vtlak v pl. rie¢isku (mPAP < 15 mmHg)
— pl. ciev. rezistencia (< 2 - 4 W.j./m?) o . ST
— dostatocnd velkost ramien AP / celkova kapacita pl. rieCiska TR
— bezobstrukcny plucny vendzny navrat ;j/ Il_x"’f | “
— sprdvna funkcia A-V chlopne j_._:ff%;q» :' o -
— nizka diastola spolo¢nej komory, dobrd systol. funkcia komory f ,J:agw- ]
i | o T %
| ,.f:'s _.
Vysledok = pasivny a nepulzatilny prietok cez pluca =
] 3

hik J, et al. Circulation 2019. Kaldardrovd M, Harencdrovad A. Jedind spoloénd komora a fontanovskd cirkuldcia. 743-746. In: Sagdt T, a kol. Pediatria. 3. vyd. Herba; Bratislava,2019. s. 1736. ISBN 978-80-896.



FONTANOVSKA 1-KOMOROVA CTRLULACTA

NESKORE KOMPLIKA((

— proti prudu : kongescia so 1 systém. ven. tlaku (CVP)
KARDIALNE — po prude: | prietok a chron. ¥ srdcovy vydaj (CO)

e Patologia Fontan. cirkuldcie
— stenoza
< — patol. skrat (fenester, veno-ven. kolateraly, pl. AV fistuly)

e Cyanoza (P-L skrat)
e Dysfunkcia komory

e Dysfunkcia AV chlopne / Ao chlopne
e Arytmie

NEKARDIALNE

e Tromboembolické / krvdcivé komplikdcie

e Porucha lymfatickej drendzZe
— Vypotky (ascites / chron. chylothorax)
— Proteinovd enteropatia (,,Protein loosing enteropathy, PLE)
— Plasticka bronchitida (PB)

e Hepatopatia (,,Fontan-Associated Liver Disease” — FALD)

e Poruchy rendlnych funkcii

e Porucha plucnej cirkuldcie / pltucna , hypertenzia“

Systém.
1 komora

Ven. -
pl. cirkuldcia
Systé
Ao. cirkt



FONTANOVSKA 1-KOMOROVA CTRKULACTA
NESKORE KOMPLIKACIE

KARDIALNE
e Patologia Fontan. cirkuldcie
— stenoza

< — patol. skrat (fenester, veno-ven. kolateraly, pl. AV fistuly)

e Cyanoza (P-L skrat)

e Dysfunkcia komory

e Dysfunkcia AV chlopne / Ao chlopne
e Arytmie

NEKARDIALNE

e Tromboembolické / krvdcivé komplikdcie

e Porucha lymfatickej drendzZe
— Vypotky (ascites / chron. chylothorax)
— Proteinovd enteropatia (,,Protein loosing enteropathy, PLE)
— Plasticka bronchitida (PB)

e Hepatopatia (,,Fontan-Associated Liver Disease” — FALD)

e Poruchy rendlnych funkcii

e Porucha plucnej cirkuldcie / pltucna , hypertenzia“




Kazunistika (F, nar. 2011) - VCC: TA + PS - po FF

* Hosp.v DKCvo veku9r. (5r. po FF):

VCC: trikuspiddlna atrézia po poslednej etape jednokomorového riesenia — fenestrovanada Fontan. op.
s extrakard. konduitom (vo veku 4 r.)

TI.C. prijatd pre desaturdciu v klude aj pri namahe — pldn. aj katetrizacné vysetrenie, ev. intervencia (uzaver
fenestra)

6MWT - sat. 0, v pokoji 02 77-80% ... po teste 67%, presla 470m

NTproBNP — 436ng/l; ostatné lab. — mierna polyglobdulia, inak v norme

EKG — AS nepravid., striedanie sin. a junkcného rytmu, fr. 60/min., os v IV. kvadr., prevaha LK

EKG Holter — Dysfunkcia SA uzla: Predsienovy rytmus, pri pomalych frekvencidach junkcny, dominuje AV
synchronia. Pauzy do 2,3 sekundy. Bradykardia s priem. fr. 62/° (5. percentil je 74/°).

Sono brucha — Minimdlne zvysenie echogenity pecene, mierna splenomegalia
CTA - Systém ,,Fontana“ bez vyznamnych stenoz, fenester funkcny, malé v-v kolaterdly z povodia v. anonyma



Kazunistika (F, nar. 2011) - VCC: TA + PS - po FF

* Hosp.v DKCvoveku9r. (5r. po FF):

VCC: trikuspiddlna atrézia po fenestr. Fontan. op — pldn. aj katetr. / uzdver fenestra
ECHO: Fenester funkcny, mean grad. 5mmHg; systém. LV EF (Simpson) 57%, GLS -13,4%. MR stopa, bez AS/AF

grad. na fenestracii
- mean S5SmmHg

- - -
tunel s fenestracio

Tl




Kazunistika (F, nar. 2011) - VCC: TA + PS - po FF

 Hosp. v DKCvo veku 9r. (5r. po FF) :
KATETRIZACIA — (komplikdcia: zdvaZnd epizdda bradykardie, hypotenzia, desaturdcia)

Qp/Qs 0,63; (PVRi 6,8W.j./m?

Fi02 031, 8

TA, PO FF 0.50/min
14,13,14(‘%\'] TPG 8-10mmHg

)
100/66/83 mPAP 15
18/13/15

)\PAP 16 18/14/16
yedge ¢ wedge 8/4/6 '

< 55%

N\ \\ PAWP 6

N
db l 939% dadeneSG%
101[66/84 §\\\ \

basic
16.’\:1091;:1\ p‘c‘)‘l‘angu Ao - sat. O 77-91%

A

PAWP 6

T

signifikantny P-L skrat cez fene
(zdroj systémovej desaturdci

—» uzaver fenestra neindikova



Kazuistika (F, nar. 2011) - VCC: TA + PS - po FF

 Hosp. v DKCvo veku 9r. (5r. po FF) :

- KATETRIZACIA - (komplikdcia: zdvaZnd epizdda bradykardie, hypotenzia, desaturdcia)
Qp/Qs 0,63; PVRi 6,8W.j./m? -
M,E?M“%/\J v TPG 8-10mmHg -
100/66/83 mPAP 15 | B |
)PAP 16 18/14/16 18/13115

wedge 8/4/6
Venografia - fontanovskej
/ pulm. circuldcie
{

— bez zn. stendzy
‘3’\1‘;’;;’\ Po 1. s Ao - sat.0,77-91% — chudobnejsia perif. pl. kresba?

15/13/14
na

15/13/14 1o \’\\\\\\i

106/64/82

Ao-grafia
— siet' drobnych Ao-AP kolate
nevhodnd na katetr. uzavel



.. vratme sa na zaciatok ...

o

... Co mohlo viest
k vzniku PH ... ??




Kazunistika (F, nar. 2011)

e OA:

Dieta zo IV. gravididy, bez prenat. dg., donosené (38.GT), popbérodnd adaptdcia dobrd, hm. 2750 g/ dizka 48 c
Po 24 hod. po narod. - systol. selest, 4 sat. 0, 85-92%, tachypnoe
Vysetrenie rajon. detskym kardioldgom : VSD, ASD II. — th. Dig., Verospiron

» Hospit. v DKC - vo veku 3. tyZdnov:

- OBJ.: 3 kg / 53 cm. Bez somatickej stigmatizdcie, subcyanoza (sat.0, 88-91%). VF 2X3 cm, oci, usi, nos bez
zdpalu. DU - sliznice ¢&isté. Tachypnoe, zatahovanie epigastria. AS nepravid., ojedinelé extrasystoly, ozvy
zvucné, protomezosystol. hlucny selest nad celym prekordiom. Hepar + 2 cm. Pulzy zivé, symetrickeé.

Sat. 0, (kapildra): 83%
EKG: sinus. rytmus, akcia nepravid., supraventrikul. ES, os v IV. kvadrante, HLK

RTG hrudnika: srdce I.st. dilat., gulovité, prekrvenie plucnych poli obojstranne mierne zvysené

EcHokaG: VCC — trikuspiddlna atrézia, mensia prava komora, norm. postavenie velkych ciev, velky
ASD, mierne restrikény VSD+RVOTO (celk. grad. 60mmHg), ale napriek tomu zn. 7 cirkuldcie do AP.



Kazunistika (F, nar. 2011)

* Hospit. v DKC - vo veku 3. tyzdnov:

VCC - trikuspidalna atrézia, mensia pravd komora, norm. postavenie velkych ciev, velky ASD, PS = mierne

restrikcny VSD+RVOTO (celk. grad. 60mmHg), ale napriek tomu zn. 7 cirkuldcie do AP.

www.heart.org/en/health-topics/congenital-heart-defects,

ECHO: Trikuspiddlna atrézia, normdlne postavenie velkych artérii, mensia RV, PS (restrikcné VSD + RVOTO

Th: Dig., Verospiron + (antiarytm.) Sotalol ....... — dieta stabil., pri placi cyandza, sat. 0,85-87%, bez arytn



Kazunistika (F, nar. 2011)

VCC - trikuspidalna atrézia
(= manazment akejkolvek VCC s 1-komor. cirkuldaciou)

Bidirekcna Glenn. anastomoza

www.heart.org/en/health-topics/congenital-heart-defects,

... ak fp/f prietok ... ak Jp/’. prietok
— BAP — A0-AP shunt

I.st. riesenia 1-komor. cirkulaci



Kaznistika (F, var. 2011) - VCC: TA + PS

* Hospit. v DKC - vo veku 3. mesiacov:
- Dieta stabil., pri placi cyandza, sat. 0, 85-87%, bez arytmie, PS (VSD+RVOTO) 60mmHg, nekatetrizovana

— 1. OP: bidirekcna Glennova anastomoza (BDG) + bandadz a. pulmonalis (BAP)

Bidirekcna Glenn. anastomoza

I.st. riesenia 1-komor. cirkulaci



Kaznistika (F, var. 2011) - VCC: TA + PS

* Hospit. v DKC - vo veku 3. mesiacov:
- Dieta stabil., pri placi cyandza, sat. 0, 85-87%, bez arytmie, PS (VSD+RVOTO) 60mmHg, nekatetrizovana

— 1. OP: bidirekcna Glennova anastomodza (BDG) + bandaz a. pulmonalis (BAP)

- Poop.komplikdcia: sy. hornej dutej Zily (vyrazny opuch tvdr. ¢asti a hrudnika), vypotky, th: 0,, sildenafil,
milrinone, ATB, diuretikd; pretrvdvajtci chylothorax; zvyraznovanie cievnej kresby na hrudniku

- KATETRIZACIA (3t. PO):

5

velka dekompresivna
veno-ven. kolaterdla

5

... masivny hemothorc
— KPR

"
%



Kaznistika (F, var. 2011) - VCC: TA + PS

Akut.

Chron.

* Hospit. v DKC - vo veku 3. mesiacov:
Dieta stabil., pri placi cyandza, sat. 0, 85-87%, bez arytmie, PS (VSD+RVOTO) 60mmHg, nekatetrizovand

— 1. OP: bidirek¢na Glennova anastomodza (BDG) + bandaz a. pulmonalis (BAP)

Poop.komplikacia: sy. hornej dutej zily (vyrazny opuch tvdr. casti a hrudnika), vypotky, th: 0,, sildendfil,
milrinone, ATB, diuretikd; pretrvdvajtci chylothorax; zvyraznovanie cievnej kresby na hrudniku

KATETRIZACIA (3t. PO): pri pokuse o nasondovanie dekompresivnej ven-ven. kolaterdly - vodi¢ mimo cievu,
— masivny hemotorax vlavo, nutna kardiopulm. resuscitdcia (KPR)

OAIM / JIS (2 mesiace):

1 - Sat. 0,55-60%, UPV s potrebou opak. upravy parametroy, fobjem./ 4 frekv. nastavenie, 7PEEP 8-9, + iNO

25 ppm. (— vysadené do 32 hod bez kompromitdcie); prit. potransf./postSokové plica; sat. O, 80% (stabil.)
Pretrvdva chylothorax — th. somatostatin a totdl. parenter. vyZiva — po 34 drioch zastavenie drendze;
Gastroezof. reflux, opak. zvracanie, bez dékazu pylostenozy;

CNS — bez zn. ischémie/hemordgie, klinicky bez neurotopickej symptomatoldgie.

— 3 mes. po OP (BDG) : domov — bez vypotku, neurol. ndlez primerany, sat. 0, 84%, th: Verospiron,
Anopyrin, antireflux. rezim, nizkotukovd strava



Kaznistika (F, var. 2011) - VCC: TA + PS

* Vamb. DKC - vo veku 11. mes. :
Dieta stabil., neurol. ok, pri infekcii dych. ciest - sat. 0, 78%

* Vo veku 2 - 2,5r. : opakovane chord, recid. otitidy, th: imunomodulaénd lie¢ba - Isoprinosine, Aerius.

e Vamb. DKC -vo veku 2,25r. :

Mrzutd, zahlienend, kasle, neprospieva (hm. 11 kg), centrdlna cyandza, clubbing. Na hrudniku vyraznad
venozna pleten, dychanie zostrené s bronchitickymi fenoménmi, AS pravid., protomezosystolicky selest, hep
+1-2 cm. Pulzy hmatné. Sat. O, 78% (pulz.oxymeter) / ABR: pO, 5,6 kPa, sat. O, 77%.



Kaznistika (F, war. 2011) - VCC: TA + PS

* Hospit. vDKC—vo veku 2,5r. :

- KATETRIZACIA pred Fontan. operdciou: hemodynamika - Qp/Qs 0,43, PVRi 2,75 Wj/m?, McGoon index - 1
Sat. O, v LPA 71% (v RPA 56%), co svedci pre prit. Ao-PA kolaterdl do LPA, s vyplavovanim. Pri Ao-grafii - pocCe
drobné Ao-PA kolateradly; intervencia = uzavretd 1 odstup. z ASu l.sin. Angiograficky dokdzand aj siet veno-
kolateral paravertebrdlne a ustiacich vs do systému v. azygos. Susp. uzdver kranidl. useku v.jug.int. l.dx.

- - A\
11/9110
53% 149 .
( . PVRi 2,75
: Q' i
11/910 onE lel/mz
\s5% mPAP 1 el

Q "‘ﬂmmmr
J

¢ ’ 7315 \\\’*\\\\\\\\' 90/0/20

7/5/5 86/48/63
68%

= é/\>




Kaznistika (F, var. 2011) - VCC: TA + PS

* Vo veku 2,5 -4 r. : neboli na kontrole, udajne opakovane chord, rodi¢ia nemaju ndlezy

* Hospit.vDKC—-voveku4r. :

— 2.0P. - Fontan. operacia — extrakard. (18 mm) konduit, 4 mm fenestrdcia, + klipdcia aa. mammaria bi

Poop. komplikdcie: tlakovo nestabilnd, €O, edémy, chylothorax, ascites, nefunkény fenester (trombus);
th: 0,, sildenafil, katecholanim. podpora, diuretikd, kontinudlny heparin v antikoagul. davke;

— otvorenie fenestra, stabil. stavu, pokles drendze; .... — dudl. antiagregacna th. — po 4t. monoth ANF
... T'zdpal. parametre, dehiscencia rany, CT obraz mediastinitidy — ATB th., prehod. ako reakcia na $ici m

— 1 mes. po OP: domov - plny p.o. prijem, antihypertenznd lie¢ba (Enap), odp: Sildenafil (3x10mg) pre Jsat
(86-90%) a ANP dlhodobo

* Vamb. DKC - vo veku 4,5 r. (5 mes. po FF) :

Sat. 0, 77-79% - vs v désledku veno-ven. kolateral ???; v th. Enap a Anopyrin, Sildenafil ...????



Kazunistika (F, nar. 2011) - VCC: TA + PS - po FF

 Hosp.vDKCvoveku9r. (5r. po FF):

VCC: trikuspiddlna atrézia po poslednej etape jednokomorového riesenia — fenestrovand Fontan. op.
s extrakard. konduitom (vo veku 4r.) ..... pre desaturdciu zvazZovany uzdver fenestra

KATETRIZACIA — mPAP 15-16 mmHg, CI 2,2 |/min./m?, PVRi 6,8 W.j./m?

— uzaver fenestra neindikovany — funguje ako (dekompresny) ventil
—s vzhladom na PH / T PVR - nastavend na th: Sildenafil 3x20mg + pokracuje v th ANP 1x100mg

tunel

- fenester

@

1
{

v. 93% de 95%
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Kazunistika (F, nar. 2011) - VCC: TA + PS - po FF

» Sledovanie: vek 9.... »>12r.(5.... > 8r. po FF):

- VCC: trikuspidalna atrézia po poslednej etape jednokomorového riesenia — fenestrovand Fontan. op.
s extrakard. konduitom (vo veku 4r.)

—s vzhladom na PH / T PVR — nastavend na th: Sildenafil 3x20mg + pokracuje v th ANP 1x100mg

Sledovanie — pocas th Sildenafilom Sledovanie — pocas th Sildenafilom
Katetrizdacia Katetrizdcia -
84 =0
500 | 470 480 430 30 77 —_— °
° - 80 82
400 °
LEls 60 |67
300
318 40 —e—S5at.02 (%) - v pokoiji
A =o—6MWT (m) 202 o—Sat. 02 (%) - po namahe
100 | =e=NTproBNP (ng/L) 20
0 0

fij.20 led.21 dub.21 ¢vc.21 fij.21 led.22 dub.22 ¢vc.22 Fij.22 led.23 dub.23 ¢vc.23 fij.23 led.24 fj.20 led.21 dub.21 ¢vc.21 fij.21 led.22 dub.22 ¢vc.22 ¥ij.22 led.23 dub.23 ¢vc.23 fij.23 led.24



FONTANOVSKA 1-KOMOROVA CTRKULACTA

DEFINITIVNA OP. (TCPC) = KOMPLEXNA PALIACIA

Hlavné pat-fyz. désledky chybajuceho cerpadla — subpulm. komory:

- pasivny a nepulzatilny prietok cez pluca
- chronickd vendstdza orgdnov (pltuca, pecen, crevd)
zvyseny tlak v lymfatickych cievach
chronicky zniZzeny srdcovy vydaj
(chronickd hypoxia)

— proti prudu : kongescia so 1 systém. ven. tlaku (CVP)
’ — po prude: | prietok a chron. ¥ srdcovy vydaj (CO)

— zlyhavanie cirkulacie (,,FAILING FONTAN*)
‘ .... po 25r. od OP - 40% pac.

Systéem.
Ven. — 1 komora
- zlyhdvanie komory pl- cirkulacia

Syst
- klin. prejavy zlyhavania — pri zachovalej funkcii komory (s

Ao. cirk

Fur Respir Rev 2016. doi: 10.1183/16000617.0091-2016




FONTANOVSKA 1-KOMOROVA CTRKULACTA

ARDIALNE NESKORE KOMPLIKACIE

e Patologia fontan. cirkulacie

— stendza / patol. skrat (fenester, pl. AV fistuly, veno-ven. kolaterdly)
e Cyanoza 379
e Dysfunkcia komory

e Dysfunkcia AV chlopne / Ao chlopne
e Arytmie

IEKARDIALNE

e Tromboembolické / krvdcivé komplikdcie

e Porucha lymfatickej drendzZe
— Vypotky (ascites / chron. chylothorax)
— Proteinovd enteropatia (,,Protein loosing enteropathy, PLE)
— Plasticka bronchitida (PB)

e Hepatopatia (,Fontan-Associated Liver Disease” — FALD)

e Poruchy rendlnych funkcii

e Porucha pltcnej cirkulacie / plucna ,,hypertenzia”

dekompresia ?

Systéem.

1 komora
Ven. —

pl. cirkulacia
Syste
Ao. cirk



FONTANOVSKA 1-KOMOROVA CTRKULACTA

SPECIFIKUM PLUCNEJ CIRKULACIE - PRED OP.

T pl. prietok d pl. prietok
| W | '

Rézna vstupna morfologia a hemodynamika pl. rieCiska :

—_—

— Tpl. prietok / T tlak v pl. art. riecisku
(ak PS 0/ ak Ao-AP spojka (alebo kolat.) .
. i — — TPVRI
— { pl. prietok (ak zdvaznd PS)
/ hypopladzia alebo y/ kapacita pl. riecCiska
Qp: Qs >1 Qp:0s<1
..... aby fontanovskada cirkuldcia mohla fungovat, je potrebné :

optim. pl. prietok
— nizky mPAP (< 15 mmHg), nizka PVRi (< 2 (- 4) W.j./m?)
— optimdlne balans. prietok + prim. velkost AP / kapacita pl. rieciska

— bezobstrukcny pl. ven. ndvrat

norm. postkapil. tlak
— nizka diastola SV, bez requrgitdcie A-V chlopne } 2 o

. Eur Respir Rev 2016. doi: 10.1183/16000617.0091-2016, Egbe AC. Circ Heart Fail 2017. doi: 10.1161/CIRCHEARTFAILURE.117.004515. Qp:Qs=1
llig M. Heart 2Q16; doi: 10.1136/heartjnl-2015-307467, Becker C. Cardiovasc Diagn Ther 2021;11(4):1111-1121. http://dx.doi.orqg/10.21037.




FONTANOVSKA 1-KOMOROVA CTRKULACTA

SPECIFIKUM PLUCNEJ CIRKULACIE - PO FF (BEZ PUMPUJUCEJ KOMO

FONTAN.CIRKULACIA — CHRON. PO OPERACII NOrm Al Zekoin OReiial

= nepulzatilny tok v AP o
- — ¥ NO syntetdzu v endoteli (eNOS) — ¥ NO

— + morfol. / funkéné abnormality pl. rieCiska — z obdobia pred Fontan. op.

LV S LV

PA

» — endotel. dysfunkcia pl. ciev P

+ remodeldcia (intimdina proliferdcia, muskularizdcia) —» 7 PVRI B

Ao

cv PA

. Eur Respir Rev 2016. doi: 10.1183/16000617.0091-2016, Egbe AC. Circ Heart Fail 2017. doi: 10.1161/CIRCHEARTFAILURE.117.004515.
llig M. Heart 2Q16; doi: 10.1136/heartjnl-2015-307467, Becker C. Cardiovasc Diagn Ther 2021;11(4):1111-1121. http://dx.doi.org/10.21037. Fontan. 1-komor. cirkulc




FONTANOVSKA 1-KOMOROVA (-

RPRULACTA

SPECIFIKUM PLUCNEJ CIRKULACIE - PO FF (BEZ PUMPUJUCEJ KOMO

FONTAN.CIRKULACIA — CHRON. PO OPERACII
‘ = nepulzatilny tok v AP — endotel. dysfunkcia + remodeldacia — 7 PVRiI

. , PLUCNA HYPERTENZIA “ ak:

- PVRi>2/>3 W.j./m? ev. + TPG > 6mmHg
- TPVRi a¥ Cl (< 2,5 L/min./m?) = nezdvislé rizik. faktory

Specifickd liecba ???

' - inhib. fosfodiesterdzy-5 (sildendfil) - ¥ PVR, (remodeldcia komory?)
— zlepsuje klin. priznaky u ,,zlyhdvajuceho” Fontana (napr. aj PLE)
‘ —» u neselekt. populdcie Tvykonnost ( VO, max.) —aju NYHA |

- ERA (bosentan = TEMPO study), ambrisentan, prostanoidy (iloprost)

. Eur Respir Rev 2016. doi: 10.1183/16000617.0091-2016, Egbe AC. Circ Heart Fail 2017. doi: 10.1161/CIRCHEARTFAILURE.117.004515.
llig M. Heart 2Q16; doi: 10.1136/heartjnl-2015-307467, Becker C. Cardiovasc Diagn Ther 2021;11(4):1111-1121. http://dx.doi.orqg/10.21037.

Normal. 2-komor. cirkulc

Ao

LV S LV

RA

Fontan. 1-komor. cirkulc




FONTANOVSKA 1-KOMOROVA CTRKULACTA

SPECIFIKUM PLUCNEJ CIRKULACIE (BEZ PUMPUJUCEJ KOMORY)

..... aby fontanovskd cirkuldcia fungovala je potrebné (PRED OP.) : Normdl. 2-komor: cirkule
— nizky mPAP (< 15 mmHg), nizka PVRi (< 2 - 4 W.j./m?)
— prim. velkost AP / kapacita pl. rieiska Ao

— bezobstrukcny pl. ven. ndvrat

— nizka diastola SV, bez regurgitdcie A-V chlopne J‘ norm. postkapil. tlak

LV S LV

FONTAN.CIRKULACIA — CHRON. PO OPERACII

Prit. endotel. dysfunkcia + remodeldcia pl. vaskulatury (intimdlna

proliferdcia, muskularizdcia perif. ciev) —» 7 PVRi

,PH” (PVRi >2 />3 W.,j./m?), + TPG > 6mmHg Ao
7PVRi a¥ Cl (< 2,5 L/min./m?) = nezdvislé rizik. faktory

Th: inhib. fosfodiestardzy-5 (sildendfil) - ¥ PVR, (remodeldcia komory?) y
- zlepsuje klin. priznaky u ,,zlyhdvajuceho” Fontana
- u neselekt. populdcie T vykonnost ( VO, max.)—aju NYHA |

Th: ERA (bosentan = TEMPO study), Prostanoidy (iloprost)

RA

cv PA

P, Eur Respir Rev 2016. doi: 10.1183/16000617.0091-2016, Egbe AC. Circ Heart Fail 2017. doi: 10.1161/CIRCHEARTFAILURE.117.004515. _ ’ ‘
llig M. Heart 2016; doi: 10.1136/heartjnl-2015-307467 Fontan. 1 kom Ll Cll'kUIC
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FONTANOVSKA 1-KOMOROVA CTREKULACTA

Syst
Ao. cirk

Zaver:

Pri hodnoteni Fontanovskej - venozej (, makro”) cirkulacie:

Predsiedg
N

Systém.

T
u
n
e
I
1 komora

* Pritomnost Ao-pulm. kolateral vedie k pretazeniu systémovej
komory (— dysfunkcia), ale aj k 7‘prietoku cez pl. rieCisko —
moze sa podielat na zvysovani PVR

Ven. —
pl. cirkuldcia

Ivc

...... — uzatvdrat, ak sa da — casto technicky problém

* Pritomnost (P-L) skratu medzi pl. a systém. cirkuldaciou
- fenester, ven-ven. kolateraly, plucne AVM - méze byt zdrojom
desaturdcie (— cyanodza pacienta ), ale velmi Casto ide
o sekunddrnu dekompresiu pl. riecCiska pri 7PVR

...... — vel'mi starostlivo zvaZovat, ¢i sa da uzatvorit



FONTANOVSKA 1-KOMOROVA CTREKULACTA

Syst
Ao. cirk

Zaver / 2:

» Plucna cirkulacia (,,periférna”)

Predsiedg
N

Systém.

T
u
n
e
I
1 komora

— hrd vyznamnu ulohu nielen PRED OP. / vo vcasnom POOP.
obdobi, ale aj z dlhodobého hladiska

— pre fungovanie specifickej Fontanovskej cirkulacie - klucové su co
najoptimalnejsie parametre plucneho rieciska

Ven. —
pl. cirkuldcia

Ivc

» Hodnotenie plucneho rieciska — prisne

— ,,PH” = nie mPAP, ale PVR (> 2-3 W.j./m?) / ev. TPG

» . Specifickd th PH
— snaha o optimalizaciu parametrov pl. rieciska
— ma urcite svoje racio v komplex. managemente pac. po Fontan.OP.
— ...aj ked’ - nie je jasny konsenzus, kedy ju pouzit




FONTANOVSKA 1-KOMOROVA CTREKULACTA

doucenie: —»... nasa pacientka

* Napriek ,idedlnemu” typu VCC (TA) a ,,optimalnemu” vstupnému

klin. obrazu (sat. 0, 0kolo 85%); s na pohlad spravne balansovanou

cirkuldciou a vyhovujucimi parametrami
—> rizikova pl. cirkulacia
(velmi citliva akutna reakcia po kazdom op. zdkroku
s rychlym otvdranim dekompresnych ven.-ven. kolaterdl)

 Chron. po Fontan. OP ....... — bez stendzy tunelov / bez ven.-ven.
kolaterdl / prit. Ao-AP kolateraly (ne/vyznamné?)

—s chron. poop. progresia - T PVRi (6,8W.j./m?)

. Dobra reakcia na specif. th pl. hypertenzie (akut. / chron.)

Syst
Ao. cirk

Predsie’*»

Systém.
1 komora

Ven. —
pl. cirkuldcia

Ivc













