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 TK v plicnici je asi 5x nizsi nez v aorte (| afterload) /‘
 PK ma 5x tensi stenu, prevazne longitudinalni vlakna

(— froztazitelna ale |sila

— snasi 1 preload ale nezvlada 1 afterload)
* selhani dozadu PK (pravostranna kongesce) j€ tolerovano mnohem Iépe

nez selhani dozadu LK (plicni edém)

« téZce defektni chlopné ¢asto oligosymptomatické (ﬁr‘;_—ggsfe?r?) korekel,
» ventrikularni interdepence
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Selhani subpulmonalni PK u VSV

v dospélosti
« 1T AFTERLOAD - tlakovym pretizenim PK
 PAH ( hlavné posttrikuspidalni zkraty)

« PuS
1 PRELOAD -objemovym pretizeni OPERACNI A

KATETRIZACNI

 LP zkrat (pretrikuspidalni zkraty, hlavné ASD) — INTERVENCE
 Regurgitacnim volumem
+ | PuR (TOF po korekci) |

 TriR (Ebstein)
- SPECIFICKE INACE

 Ebstein (TriR + zmenseni a dysfce PK ,atrializaci“+ ventrikularni interdependenci nenapinéni LK)
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Fallotova tetralogie

Fallot’s Tetralogy

Tetralogy of Fallot .
&Y atter ‘Repair’

Tightly sternosed
Pulmonary Valve

and RV

mfundibulum

R=L shunt
via VSD

Aortic Valve
Overrides vsD

RV Hypertrophy

korekce — normalizace plicniho prutoku a odstranéni zkratu
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Prognéza TOF prirozena a po radikalni korekci
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Bertranou, Enrique G. et al. “Life expectancy without
surgery in tetralogy of Fallot.” The American journal

AGE (YEARS) of cardiology 42 3 (1978): 458-66..
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Vyznamna PuR po korekci TOF

» Dusledek augmentace RVOT a zakroku na Pu chlopni
* Dlouho asymptom. proto povazovana drive za ,benigni”

* Proc tolerovana v détstvi?
* pretrvavajici hypertrofie PK (brani ™NPK)

4

* mensi rozmery a kapac:ltance plicniho reciste spolecne s vyssi TF

(kratkou diastolou) snizuji PR
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« Symptomy u 6% ve 20 letech ale u 29% ve 40

magkl $ Blac!;]tone EH, Kirklin JW. The natural history of isolated
congenital pulmonary valve incompetence: surgical implications. Thorac

Cardiovasc Surg. 1984 Aug;32(4):257-9. doi: 10.1055/s-2007-1023399. PMID:
6207619.

 Vyznamna PR dlouhodobé vede k MPK, VVEF PK, Vtolerance
zateze, A fibroze PK, NN aneurysmata RVOT,PMarytmii a NSS, diastol.
dySfCi PK, ¢EF LK Gatzoulis 1995 a 2000, Geva 2006, Kuehne 2003, Davlouros 2002, Babu-Narayan 2006

* 1TK v PK, dilatace PK, posun IVS—dyssynchronie PK i PK/LK —arytmie
a ¢t0|erance Zétéze —> ¢EF PK I LK Kalogeropoulos 2008, Lopéz-Candales 2005, Vonk-Noordegraaf 2005, Feneley 1985, Marcus

2008, D ‘Andrea 2004, Hui 2014

| TOF po operaci v détstvi = kandidat reoperace v dospélosti |
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Konstam at al. (2018). Evaluation and

. . . , . . Management of Right-Sided Heart Failure:

PR— objem. pretizeni PK — dilatace PK — dysfce PK,TriR — dysfce LK A Scientific Statement From the American
Heart Association. Circulation. 137.

10.1161/CIR.0000000000000560.
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* LKiPK sdili myofibrily, celé septum, koronarni zasobeni a omezeny prostor
perikardem, obé& komory navic v sérii za sebou

+ z experimentu >50 % fce PK je dano kontrakci LK Santamore J Appl Physiol 1976
» zejmeéna volum PK ovliviiuje nepfimo umérné volum a pozdéji fci LK, EF PK

diastol |Cky D_Shape | K koreluje s EF LK Davlouros 2002
dusledek ventrikularni interdependence
L C8%ee C2 e 7, CKTCK Jiep



Timing PVR: Procne prilis pozde?

 Normalizace velikosti PK pokud pred PVR MRI RVED

< 170 m |/m2 Therrien 2005, Oosterehof 2007
<150 m |/m2 Buechel 2005

M Buechel 2005

. ,. 9, 7
* Normalizace i funkce PK laskavé poskytia Sarka Bohata, RDK
>150 ml/m? i funkce PK (nejlépe <17,5 rok véku) igola 2008
RVED <163 ml/m? RVES <80 ml/m? cut-off pro zlepSeni ...z
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Timing PVR: Proc ne prilis brzy?

* PVR = ,poukazka na reoperaci”

« 5 10 | 15 let bez reoperace po PVR
81-97% | 50-85% | 41-75%

* PVR zlepsuje velikost, funkci PK a zatezovou toleranci (?), ale ne mortalitu

Gengsakul 2007, Harrild 2009

» Celkovy pocet operaci je nezavislym RF arytmii (IART | VT) w200

¢ RIZIkO IE 1,6_4% na 100 paCientSkSICh rOklj 2023 ESC Guidelines for the management of endocarditis
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Dlouhodobé vysledky po PVR

fada mensich praci s protichudnymi vysledky, \nepotvrzen vliv na amrti!|

Van den Eynde J, Sa MPBO, Vervoort D, Roever L, Meyns B, Budts W, Gewillig M, Ruhparwar A, Zhigalov K, Weymann A. Pulmonary Valve Replacement in Tetralogy of Fallot: An Updated Meta-Analysis. Ann
Thorac Surg. 2022 Mar;113(3):1036-1046. doi: 10.1016/j.athoracsur.2020.11.040. Epub 2020 Dec 27. PMID: 33378694.

metaanalyza (84 praci, n=7544, 1960-2018)

. PVRjasny\efekt na PRF, RVED, RVES, EF PK 1 LK a BNP\@

* PVR nema efekt na QRS, zatéz (VO,max.), strain PKiLK ®
-|véts$i RVED i RVES maji mensi Sanci na normallzaC||po PVR

* PVR je bezpecCna (30 den, 5, 10 let, mortalita 0,87%, 2,7%, 6,2%)
* reoperace po PVR (5, 10 let 3,7%, 16,8%)

Bokma JP, Geva T, Sleeper LA, Lee JH, Lu M, Sompolinsky T, Babu-Narayan SV, Wald RM, Mulder BJM, Valente AM. Improved Outcomes After Pulmonary Valve Replacement in Repaired Tetralogy of Fallot. J
Am Coll Cardiol. 2023 May 30;81(21):2075-2085. doi: 10.1016/j.jacc.2023.02.052. PMID: 37225360.

* registr INDICATOR (n=1143, follow up 8,3%5,2 let) PVR snizuje kompozit

SMIt+KT jen pri propensity matched score, nikoliv analyze celého souboru
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2020 ESC Guidelines for themanagement of
adult congenital heart disease, Baumgartner et al.

Indikace k PVR os e C

° Symptomatlcké tezka PUR a/mebo minim. stredni Pus |

 Asymtomaticka tézka PUR amebo Pus @ lla

* pokles zatézove tolerance

 dilatace PK RVESVi 280 ml/m? a/nebo RVEDVi 2 160 ml/m?
a/nebo progrese TriR nejméne na stredni

» progrese systolické dysfce PK
« TK v PK>80 mmHg.

* preferencne katetrizacné nezli operacne, zejména u nenativnich RVOT |

* mapovani a osetreni arytmol. substratu v RVOT pred PVR u SKT lla
uvsech ?
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Kdy resit Jak resit
ASD pfi objemovém pretizeni bez ohledu katetrizaéné (1. volba)
: F‘}q'é‘ﬂ'{;’ék IcE na symptomy v nepritomnosti tézSi PAH
BRNO
PuR pfi TOF pfi symptomech nebo v katetrizacné do nenativniho
prevenci nezvratnych zmeén pro RVOT, do nativnich
%/// CKTCV @ vyznamnou dilataci/dysfunkci PK chirurgicky/katetrizaéné po prestentingu
‘4

predpokladané opakované vykony!
PuS pfi symptomech,

bez symptomu >64 mmHg, katetrizacné, nelze-li chirurgicky (asymptom. az od >
MUNI periferni >50% zuzeni a v PK > 50mmHg, 80 mmHgQ)
MED snizené plicni perfuzi predpokladané opakované vykony!

Ebsteinovu anomalii u tézké TriR se
symtomy, bez ohledu na symtomy u Cone operace (Da Silva)
progredujici dilatace pravého srdce a

” dysfce PK

KDY A JAK INDIKOVAT INTERVENCNI LECBU
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