Plicni hypertenze u defektu septa sini

Jana Rubackova Popelova

Centrum pro VSV
Kardiologicka klinika, FN Motol, Praha 5
Nemocnhice Na Homolce, Praha 5



Plicni hypertenze (PH) u defektu septa sini (ASD)

 Jak Casta je PH u VSV a uASD ?

 Jaké typy PH se vyskytuji u ASD ?

» Kdy a jestli vubec lze uzavirat ASD s PH ?
 Jaka je revezibilita PH po uzaveru ASD ?

» Jaka je prognoza ASD s PH 7?



Jak Casta je PH u VSV a které VSV vedou k plicni hypertenzi (PH)?

PH = mPAP 2 25 mmHg

Poradna pro VSV v dospélosti — Nemocnice

Na Homolce, Praha EVSD
PH mélo 7,2 % (180 z 2500 pacientl s VSV) mASD
, OAVSD
Popelova, Cor Vasa.2009
=
39, COA
PH u5-10% VSV ODAP

Opotowski, Circul. 2015 O komplexni VSV

mjiné

PH u 28 % zkratovych vad
Euro Heart Study, Engelfriet, Heart, 2007

Popelova, Cor Vasa.2009



Nemocrite)Na Homelce
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1171965 NemocriteiNa Komalce
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Jak casta je PH u ASD ?

evalence PH u ASD stoupa s vékem, PH u ASD: 6 % — 49,4 %, stfedni a téZS8i PH 9 % - 22%

a8 soubor: z nasi databaze pacienttu s VSV bylo vybrano 427 pac. s dg. izolovaného ASD I,
bo defektu typu sinus venosus s dostupnou informaci o PAP, uzavéru defektu a dlouhodobém

edian veku v dobé diagnozy 38 let
1 mélo 44 % pacientt s ASD (186 z 427), (PH = mPAP= 25 mmHQ)

edian véku u pacientl s ASD a PH byl 50 let a u pacientt s ASD bez PH 29 let

Rubackova Popelovd, Front. CVM, 2C



Narust PAH u zkratovych vad s vékem
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Zdrava populace

| u zdrave populace stoupa mPAP pri
zvySenem prutoku v mladSim véku
mene strmeé nez ve starsim veku

Widimsky,, Dixon 1980, Widimsky 1999



>im je PH zplisobena a jaké typy PH se vyskytuji u ASD

BCKDNE Popelovd at 3 FH Reversibilty After ASD Closure

3LE 1 | Defnition of hemodynemic types of PH In ASD.

mPAP immHg) PCW (mmHg) PVR [WL)
erkingtic (4-PH| Zvy3eny pratok = 35 =15 3
Zvysena PAR* ,
manary artaral Mypariension [FAH = 26 =15 >3
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Rubackova Popelovd, Front in CV Medicine, 20



Jak casteé jsou jednotlivé typy PH u ASD ?

J zkratovych VSV se hovori prevazné o PAH, ta vSsak neni u ASD nejcastéejsi |

aCkowa Popelova et 3 PH Reversibilty After ASD CIosLPe

31 E 1 | Defnition of hemodynamic typee of PH In ASD.

MPAP jmmHg) PCW |mmHg] PVR (WU}
erknetic (H-PH) 55% > 75 =15 <3
Tonary arterial hyperension [PAH) 10% = 35 =15 =3
ated post-capliary PH JpcPH) 24% = 25 =15 3
nicined pre- end post-capllay PHCpcHy, 11% > 25 =15 =3

\F} mean puimonary arienal pressure; FCH pulmonary capdlany wedge pressure; PVH, puimonary vasoulsr resistance,

senmengerdv syndrom 1,6% > 25mmHg, vice nez 50% systémového TK <15 mmHg >7-10Wj  Qp/Qs<:

Rubackova Popelovd, Front in CV Medicine, 20



Eisenmengeruv syndrom je u ASD vzacny!

Iro Heart Survey (Engelfriet, Heart, 2007)

304 ALCM]J van Riel et al [ International fournal of Cordiology 174 (2014 ) 299-306
senmengeruv sy u ASD: 15/896 = 1,67 % comoraco |1 é_uf,il
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Kdy Ize uzavirat ASD s PH ?

ér defektu pri PAH je mozny: PFi suspekci na PH je nutné katetrizacni vysSetfeni s urcenim PVR

vazujici levo-pravy zkrat: Qp:Qs >1.5:1
<3 Wij: trida | pfi vyznamném ASD se zndmkami objemového pretizeni PK, uzaveér je indikovan i bez symptomu
R 3-5 Wj: trida lla pro vyznamny ASD, je mozna plicni vasodilatacCni priprava

R 25 Wj s poklesem PVR <5 Wj po nékolikamési¢ni specifické plicni vasodilataéni [é¢bé trida Ilb pro ASD (s fenestrac

yostkapilarni nebo smisené PH je nutné souCasné odstranit pricinu zvyseného PCW, nejCastéji mitralr
urgitaci, ICHS

avér ASD je kontraindikovan:
R 2 5 Wj bez poklesu pfi specifické vasodilatacni lécbé (ASD),
Eisenmengerové syndromu s cyandzou klidovou nebo zatézovou, pti prevazujicim P-L zkratu, Qp/Qs < 1,5:1 = tfida |

Modifikovano dle ESC Guidelines 2020 for ACHD, Baumgartner, EHJ, 2(



Lze uzavrit tento defekt septa sini?
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Lze uzavrit tento defekt ?

02112/2009 16:32:54
TeH/AduUIlt

Nutné individudlni rozhodnuti v centru pro VSV

TIS1.2 Ml 0.6

55 let, Zena, DG: ASD II, sin.venosus sup, PAPVD, PR, TR
Paroxysmalni FiS, tézka PH

Katetrizace:

PAPsystol /stf.: 80/48mmHg
PCW 23 mmHg

PVR 4,2 Wj, Qp/Qs1,5:1

Sp02 klidové 90%, pfi chlizi 84%

SmiSena pre a postkapilarni PH u ASD s bidirekcnim zk

Priprava bosentanem 1 rok
Qp/Qs : 1,5......2,73 (s bosentanem)

Operace:
uzaveér ASD Il, ASD sin. venosus sup, redirekce anoma

plicnich zil, TVP, PVR bio, MAZE dx, IPZ, plastika PS

Komplikovany pooperacni priibéh,

Levostranné srdecni selhani, nutnost

IABK, levosimendan, milrinone, diuretik a nutnost pokr.
v dlouhodobé plicni vasodilataéni lIécbé (sildenafil) i po

Zmensena dusnost, NYHA [-lI

Pokles NT-proBNP

Zmenseni trikuspidalni regurgitace
ZGstava rezidudlni mirna PH (44/28mmHg



Revezibilita PH po uzaveru ASD

S soubor: 97 pacientl s ASD a katetrizacné zhodnocenou PH pred uzdvérem a se zndmym PAP 16 mésicl po uzavéru

rmalizace: mPAP < 25 mmHg

Typ PH mPAP pred uzavérem ASD normalizace PAP po uzavéru ASD
(mmHg)

hyperkineticka 30 78 %
PAH (bez Eisenmengerova sy) 32 60 %
izolovana postkapilarni 32,5 36 %
smisena 37,5 0%
Celkem u vSech 32 59 %

Rubackova Popelovad, Frontiers in CV Medicine, 2(



Jaka je prognoza ASD s PH ?
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Figure 3. Long-Term Survival of Patients Surviving the Periopera-
tive Period, According to Age at Operation and Main-Pulmonary-
Artery Systolic Pressure before Operation.

Murphy, NEJM, 1990



Dlouhodobé prezivani dospelych s ASD

as soubor: 427 dospélych s ASD sledovani 18 let (9 — 31 let), 74 % Zeny, uzavér ASD u 86 % pacient(

All patients Age at diagnosis > 40 years
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ik Follow-up since diagnosis (years) ik Follow-up since diagnosis (years)
noPH,closed 217 166 110 62 33 13 2 0 0 no PH, closed 67 35 13 0 0
no PH,open 24 19 9 2 0 0 0 0 0 no PH, open 11 8 3 0 0
PH,closed 150 109 56 38 27 18 11 2 0 PH, closed 92 59 16 2 0
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Rubackova Popelovd, Frontiers in CV Medicine



Prezivani pacientu po uzavéru ASD zavisi i na typu PH

FLbatkowe Popeloa at g PH Reversiilty After ASD Closure
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Rubdckova Popelovad
Frontiers in CV Medicine,



Zaver — PH u ASD

PH je u ASD Casta, zvlaste ve vyssSim veéku.

V mnoha pfipadech Ize ASD uzavrit i pfi pritomnosti PH.

& ad

nejlepsi prognozu.

Eisenmengeruv syndrom se u ASD Il vyskytuje velmi vzacné a je kontraindikaci uzavéru ASD.

PH je asociovana s vyznamné vysSSi mortalitou u uzavienych i u neuzavienych ASD, ato i po

vylou€eni pacientd s Eisenmengerovym syndromem.






