U kterych dospélych s vrozenou srdecni

vadou se obavame srdecniho selhani?
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Srdecni selhani je u vrozenych srdecCnich vad Casté

Srdecni selhani:

vyskytuje se az u 50 % dospélych pacientt s VSV.

je zodpovédné za 42 % umrti dospelych s VSV

v awv s

je nejCastéjsi pricinou umrti v této populaci

Divod:

starnuti populace dospélych s VSV,
napf. v naSem souboru je 15% pacienti s VSV starsich 60 let

zlepsené prezivani komplexnich VSV do dospélosti

Numbers European Union (Population 497 Mill. in 2008) Estimated

S.000.000 prevalence

11%
(2030)

2500000 prevalence
5.1%*-5.2 % **
(2012/13)

2000 000
Prevalence

0.5 %*

1500 000 (2000)

ACHD patients < 60 years
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500 000 Children with CHD
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* Tutarel 2013

** German Competence Network for Congenital Heart Disease (data on file)

Baumgartner, EHJ 2014

(Diller 2015; Budts 2016; Engelings 2016; Greutmann 2014; Egbe, 2022)



Priciny srdecniho selhani u dospelych s VSV

tlakové nebo objemové pretizeni levé nebo pravé komory zpusobené VSV

neresSené tachyarytmie

nedostatecna ochrana myokardu pri operaci v détstvi, poranéni koronarni tepny, ICHS
komorova interdependence

konstriktivni perikarditida u reoperaci

dalsi faktory : hypertenze, plicni hypertenze, anémie,

|IE a dalsi....

Specifické situace pouze u VSV:

morfologicky prava komora v systémové pozici

Fontanovska cirkulace



Hlavni mechanismus dysfunkce myokardu = difuzni intersticialni fibroza

Rathod, 2016

» replacement fibréza — myokard je nahrazen jizvou s ubytkem myocytl, napf. pfi poranéni koronarni tepny pfi
operaci, MRI: +LGE

» difuzni intersticialni fibr6za myokardu — difuzni postiZeni, bez ubytku myocytu,
naruseni rovnovahy mezi produkci a degradaci kolagenu, pfevazuje excesivni syntéza s depozici kolagennich
vlaken v myokardu, zvySeny objem intersticia, kvantifikace pomoci MRI - T1 mapovani — zvySeny ECV

Vznika jako odpovéd na ruzné stimuly (napf. tlakové a objemové pfetiZzeni)



Difuzni intersticialni fiboroza myokardu koreluje s parametry deformace myokardu

* hodnoceno napf. u aortalni stendzy pomoci 2DE speckle tracking s korelaci s histologickymi nalezy.

« Hodnota GLS < 15% predikuje extenzivni > 30% difuzni myokardialni fiorézu (DMF) podle histologie

« Vyznam pii stratifikaci rizika srde€niho selhani a nacasovani reoperaci

2D GLS vs. myocardial collagen
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Percent survival

Hodnoceni zavaznosti srdecniho selhani a predikce mortality

u dospelych s VSV pomoci NT- proBNP
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Tlakove pretizeni jako priCina srdeCniho selhani u VSV

Hyperpiasia

Hypertrophy

Combined hypertrophy
and hypecplasa

U VSV (na rozdil od ziskanych) je obstrukce pfitomna jiz fetalné a

c¢asné po narozeni

» nejen hypertrofie, ale i hyperplazie myocytu

» velmi téZzka hypertrofie LK / PK (mUze pfipominat HKMP)

» snizeny wall-stress

» dlouho zachovana kinetika i u vysokého afterloadu

» hypertrofické septum muze vést k sekundarni
subvalvarni stendze s obstrukci LVOT/RVOT



Tlakove pretizeni jako pricina srdecniho selhani u VSV

VSV zpusobujici tlakové pretizeni Aortalni stenéza (subvalvarni, valvarni, supravalvani)

LEVE KOMORY Koarktace aorty

Shonelv sy (MS, AS, COA)

VSV zpUsobuijici tlakové pretizeni Pulmonalni stenéza (valvarni, subvalvarni, supravalvarni), nativni,
. zdegenerovany pulmonalni homograft, bioprotéza
PRAVE KOMORY

Plicni hypertenze — Eisenmengertiv syndrom

Kompenzacni mechanismus Hypertrofie myokardu LK / PK v&etné hypertrofie papilarnich svalu

(kombinovana hypertrofie a hyperplazie myocytu)

Nasledky Diastolické srdecni selhani se zachovanou EF

tuha nepoddajna komora se zhorSenym plnénim, snizeny tepovy objem

systolicka funkce zlstava po urcitou dobu zachovana



Tlakove pretizeni leve komory — supravalvarni stenoza aorty
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Eisenmengerlv syndrom (DAP, kompletni AVSD)
Tézka hypertrofie stény PK 18 — 20mm

= adaptace na zvyseny afterload PK

utlak levé komory s diastolickym selhanim LK




Objemove pretizeni jako pfiCina srdecniho selhani u VSV

VSV zpUsobujici objemové pretizeni

LEVE KOMORY

VSV zpUsobujici objemové pretizeni

PRAVE KOMORY

Kompenzacni mechanismus

Nasledky

Aortalni regurgitace (BAV, po balonkové valvuloplastice AS)

Mitralni regurgitace (Casto po uzavéru AVSD — abnormalni mitralni chlopen)

Defekt septa sini (secundum, primum, sinus venosus)

Pulmonalni regurgitace (u Fallotovy tetralogie, po balonkové valvuloplastice PS),
zdegenerované pulmonalni homografty a bioprotézy

Ebsteinova anomalie trikuspidalni chlopné s TR

Dilatace komory — zachovani EF a tepového objemu — ale jen do urcité miry

po vyCerpani kompenzacniho mechanismu EF klesa
EF je u objemového pretizeni nadhodnocena, po odstranéni vady (MR) klesa

Srdecni selhani se snizenou EF

srdeénimu selhani mize zabranit véasna operace / intervence
operace je indikovana i u asymptomatickych pacientl, pokud dosahnou hrani¢nich
hodnot velikosti LK/PK nebo EF

LK: AR: LVEDD = 35 mm/m2, LVESD = 25 mm/m2
MR: ESD = 40-45mm

PK: TOF s PR: RVEDVi:160 ml/m2, RVESVi: 80 ml/m2



Komorova interdependence

Tézka pulmonalni regurgitace u TOF

— nejen dilatace a systolicka dysfunkce pravé komory, ale i systolicka dysfunkce levé komory:

Pricina:

abnormalni pohyb septa pri objemovem pretizeni PK
spoleCna myokardialni viakna PK a LK

spoleCny omezeny prostor v perikardu a dilatace PK
utlak a zhorsené plnéni LK

Nahrada pulmonalni chlopné u pacientti
s tézkou pulmonalni regurgitaci

vede k zlepSeni funkce nejen prave, ale i
levé komory

Left Ventricular Ejection Fraction
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Kane, 2011



Prava komora v systémove pozici vede k Castému srdeCnimu selhani se snizenou EF

tlakové i objemoveé pretizeni

D-transpozice velkych
tepen po atrial switch
operaci (Mustard,
Senning)

Vrozené korigovana
transpozice velkych tepen

CCTGA, systémova PK vlevo
d-TGA ASO

systémova PK vpravo

Tlakové pretizeni:
 PK se stane vysokotlakou, odstupuje z ni aorta
Objemové pretizeni:

- Casta regurgitace na systémové trikuspidalni
chlopni

» adaptace PK na systémovou pozici

- hypertrofie a dilatace systémové PK

» ALE:

- PK ma odliSnou fibromuskularni architekturu
- odliSny zpUsob kontrakce,

- rozsahlejsi fibréza myokardu,

- trikuspidalni chlopen €asto nedomyka

» srdecni selhani se snizenou EF



Srdecni selhani systémoveé pravé komory po Senningove korekci d-TGA
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Systémova prava komora po intervenci na systémove trikuspidalni chlopni

13/04/2010 00:21:33 TIS0.7 MI1.4 PHILIPS TIS2.4 MI1.2

S5-1/Adult S5-1/Adult

FR 45Hz M3 FR 10Hz M3 M4
18cm 16cm :

2D
63%
C 50
P Low

HGen

CF

66%
2.5MHz
WF High

Med

d-TGA po Mustardové korekci, CCTGA = vrozené korigovana

mechanicka nahrada s t&zkou dysfunkci transpozice velkych tepen
systémové pravé komory rezidualni regurgitace po plastice



U kterych dospelych s VSV se obavame srdecniho selhani?

Selhani systémové LK

Selhani subpulmonalni PK

Selhani systémové PK

[Selhém’obou komor ]

Selhani jediné spolecné komory

Mnoho riznych pfiéin:

levostranna VSV s plicni hypertenzi

zkratova vada s plicni hypertenzi

pravostranna VSV a komorova interdependence
kombinace vrozené zkratové vady a ziskané vady, aj.



U kterych dospelych s VSV se obavame srdecniho selhani?

Selhani systémoveé LK

Selhani subpulmonalni PK

Selhani systémové PK

Selhani obou komor

[Selhénijediné spolecné komory ] jednokomorova fontanovska cirkulace po totalnim cavo-pulmonalnim spojeni
(TCPC)

* Chybi funkce subpulmonalni komory

« Pacienti s TCPC maji chronicky zvyseny CZT
De/»-  Nedostate€né zvyseni srde¢niho vydeje pri zatézi diky nemoznosti zvyseni
8‘7/7 i preloadu, na kterém je cirkulace zavisla

« Selhavani fontanovské cirkulace i pfi lehkém navyseni PAP nebo PVR

* Vysoké riziko srde€niho selhani z mnoha pficin



Rozdily mezi jednotlivymi pacienty s TCPC

DILV, operace v 31 letech: TCPC extrakardidlnim konduitem Kompletni AV kanal, PA, v 8 letech TCPC extrakardialnim
konduitem, diskova mechanicka chlopen do AV pozice pro regurgitaci
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Nefarmakologicka lécba srde¢niho selhani u VSV

odstranit hemodynamické priciny srdecniho selhani, rezidualni vady (chirurgicky, katetrizaéné), pokud je to mozné

snaha o v€asné feSeni regurgitacnich chlopennich vad jesté v asymptomatickém stadiu, pfed vznikem dysfunkce komory:

odstranit arytmie (RFA, PFA, cryo)

zvazit CRT, ICD

odstranit pridatné negativni faktory (hypertenze, anémie, sideropenie, aj.)

rehabilitace, primérena pohybova aktivita, pravidelny pohyb u déti s fontanovskou cirkulaci zlepsuje srdec¢ni vydej

mechanicka podpora, VAD jako most k TX

TX — véasné zarazeni na ¢cekaci listinu



Farmakologicka lecba srdecniho selhani u VSV

Lze tyto algoritmy pouzit u VSV?

Management of patients with HFmrEF
1
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Figure 1 Management of patients with heart failure with mildly reduced ejection fraction. ACE-l angiotensin-converting enzyme inhibitor; ARB, angio-
tensin receptor blocker; ARNI, angiotensin receptor—neprilysin inhibitor; HFmrEF, heart failure with mildly reduced ejection fraction; MRA, mineralo-
corticoid receptor antagonist.
Management of patients with HFpEF
1
v v 3
Diuretics for Dapagliflozin/ Treatment for aetiology.
fluid retention Empagliflozin CV and non-CV comerbedities
(Class 1) (Class I) (Class 1)
@Esc

Figure 2 M;
fraction.

of patients with heart failure with preserved ejection fraction. CV, cardiovascular; HFpEF, heart failure with preserved ejection

(Van der Bom, 2013, Van Dissel, 2018; Skoglund, 2020)
(Nederend, Heart, 2023; Fusco CHF, 2023)

Zandstra, Heart 2021; Egorova, Heart Failure, 2022;
Neijenhuis, FCVM, 2023 ; Neijenhuis, JACC, 2024

Systémova leva komora — ano

Subpulmonalni prava komora — ne

neni potvrzena ucinnost této |éCby,

podavaji se diuretika, MRA,

specificka plicni vasodilatacni Ié¢ba u tézké prekapilarni PH se zvySenou PVR, Eisenmenger(v
syndrom

Systémova PK — nékdy ano

vysledky mensich studii jsou rozporuplné, chybi mortalitni data

ACEIl, ARB, sacubitril/valsartan: benefit pouze u symptomatickych pacientt s jasnou dysfunkci
systémové PK a s neurohumoralni aktivaci,

Glifloziny (SGLT2i) — bezpecné, dobre tolerované, empiricky pouzivané, i kdyz nejsou v
guidelines pro VSV

Pozor na beta-blokatory: poruchy AV prevodu u CCTGA, dysfunkce sinusového uzlu u
Mustardovy/Senningovy operace TGA

Fontanovska cirkulace: obecné ne - klasickd |é¢ba srdecniho selhdni nefunguje, jen pfi primarni

dysfunkci jediné systémové komory

diuretika, spironolacton, ev. sildenafil

Nizky prah pro antikoagulacni lécbu

Odstranéni relativni anémie a sideropenie (potreba vyssiho Hb pfi rezid. mensim P-L zkratu)



A4

Zaver

« Srdecni selhani u dospélych pacientu s VSV je Casté, ma heterogenni priciny a

bude narustat se zvySujicim se vékem.

» Noveé diagnostické i IéCebné postupy u srdeCniho selhani je tfreba hodnotit

| v populaci vrozenych srdecCnich vad, optimalné v randomizovanych studiich.



Beating-Volume, % Control Value
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Ruzna reakce levé a pravé komory na tlakovou zatez
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Leva komora toleruje tlakovou zatéz vyznamné
|épe nez prava komora

ALE: Spatnd tolerance tlakové zatéze PK je u
normalni neadaptované pravé komory

U VSV s tlakovym pretizenim PK
Dochazi k adaptaci PK na tlakovou zatéz
od narozeni nebo od détstvi — vznika
hypertrofie myokardu a prava komora pak
dobre toleruje dlouhodobou tlakovou zatéz
(Eisenmengerav syndrom).



Subklinicka dysfunkce levé komory u aortalni regurgitace

FIGURE 3 Kaplan-Meier Survival Curves in the Follow-Up Substudy, Separated on the Deformace myokardu - Speckle tracking
Basis of Follow-Up LV-GLS Better or Worse Than —19% , , . ., , .
Globalni longitudinalni strain (GLS)

Asymptomaticti pacienti s vyznamnou aortalni regurgitaci,
rozméry LK odpovidajicimi guidelines a EFLK > 50%

s meéli vyznamné horsi dlouhodobou pooperacni prognozu
pfi GLS horSim nez -19%.

0.2 { Follow-up LV-GLS
Red: Better than -19%
Green: Worse than -19%
0.0+ Log-rank p = 0.03

T T

T T
00 4.00 8.00 12.00
Follow Up (Years)

Asociace GLS s difuzni fibrozou myokardu u AR

Mumber at Risk
LV-GLS Better than -19% 828 75 28 2
LV-GLS Worse than -19% 197 170 06 14

In a subgroup of patients with LV-GLS better or worse than -19% at 3- to 12-month
follow-up examinations had better survival than those whose LV-GLS was worse than

19%. Abbreviations as in Figure 1. Alashi, JACC 2020




Zhorsena deformace myokardu prave komory v dlouhodobém odstupu

po uzaveru defektu septa sini
(GLS, speckle tracking)

Bl Healthy controls [ ASD patient5|

p<0.001 p=0006 p=0018* p=<0.001
— — —
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| po 35 letech od uzaveéru defektu septa sini v détstvi
pretrvavala horsi deformace myokardu pravé komory
oproti kontrolnimu souboru.
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