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Pacient M.L. *1999

Funkéné spole€na komora charakteru levé
- Trikuspidalni a pulmon. atrézie.

- Levostr. horni duta zila do koron. sinu. Dextrokardie.
Centralni stendza levé vétve plicnice

Intervenc¢ni zakroky a operace:
- 2/99 - Modifik. BT spojka vpravo

- 8/99 - BidirekCni kavopulmonalni anastomoza vievo

- 7/01 - Totalni kavopulmulmonalni spojeni s fenestraci extrakardialnim
konduitem 18mm, bidirekCni kavopulmonalni anastomoza vpravo, plastika
veétvi AP. Fenestrace zrusena pri sekundarnim uzavéeru hrudniku
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Protein-loosing enteropatie od 2013 P
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NATIVNI MERENI MERENI PO MERENI PRI 02
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- 28.7.2015 - DG katetrizace se zavérem - relativné uzsi extrakardialni konduit vzhledem k velikosti pacienta a
nepomeér velikosti dolni duta zila - konduit TCPC se muze podilet na zvySeném tlaku ve splanchniku
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- 25.5.2016 - vymena konduitu TCPC - extrakard. GT tunel 24mm, fenestrace 5mm
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- 15.9.2016 - zavedeni stentu do plicnice,

angioplastika fenestrace balonem 1-7mm
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2020 e
Asthenicky
Bledy, cyanoticky, SpO2 91%
TK 112/73mmHg, TF 80-90/min.

Poslechove i UZ patrny bilateralni fluidothorax

Tichy systolicky selest apikalne

Striae na briSe

Ascites

Varixy DKK

Bilateralne testovity otok DKK
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Chronické srdec¢ni selhani NYHA IlI

1) Exsudativni protein-loosing enteropatie

- chronicka hypoproteinémie, malnutrice, porucha metabolismu Fe
Terapie kortikoidy:
Hypokortikalismus pfi funkénim utlumu kortikotrop.osy pfi dlouhodobé
kortikoterapii
Sekundarni hyperparathyreoza pfi deficitu vit D

TIS1.1 MI11

Sekundarni osteoporoza - podil kortikoterapie + malabsorpce
(pfechodné bisfosfonaty)

2) Jaterni cirhéza 3.-4. stupné kardialni etiologie

3) Chronicky dyspepticky syndrom
4) Subklinicka hypothyredza
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Radiolog Kardiochirurg

Endokrinolog

~ . LS
N

Kardiolog

Selhavajici Fontan

Détsky kardiolog / A

Metabolicka poradna

Gastroenterolog

Hepatolog
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EF 40 %, SV 67 ml, CO 8,9 |/min; EDV 88 ml/m2, ESV 53 ml/m?2
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* NYHA II

* Chodi na prochazky, maminka mu nestaci

* Ma rad vlaky a letadla, chodi je fotit

 Studuje vysokou skolu

* Nadale obtize zejména s varixy DKK, intermitentné drobny ascites

* Pro progresi malnutrice a karenci vitaminu v poslednich mésicich opét
nutnost domaci parenteralni vyzivy
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Zaver:
- Funkéné spolec¢nd komora (EF 55 %, EDV 92,9 ml/m2, ESV 42 ml/m?2) - zlepSeni kontraktility pfi |é¢bé
- AVVR 3%.

- TCPC - konduit z IVC na plicnice bez stendzy, bez trombdzy. SVC, RPA a LPA s pfiméfenym nalezem.



NATIVNI MERENI MERENI PO MERENI PRI 02
INTERVENCI TESTU
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pod jairy (13,5) 66,2
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RPA-W (8,0)
LPA 17/12 (13,5) | 67,6 | 19/12 (16,0) 15/11 (12,5) | 76,5
LPA - W (8,0)
PV RU
RL
LU (9,0, 93,9 97,1
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LA ;ieed a16/v12(80)| 5. , a1s/viz(s,0)| >°
Lv viok
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viiok
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6.2.2025 - DG katetrizace — provedena re-dilatace stentu v plicnici, pfiznivy nalez v systému TCPC
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Pacient N.G. *2001 A

Komplexni vrozena srdecni vada- syndrom hypoplastické levé komory

Mitralni atrézie, dvojvytokova prava komora, koarktace aorty
e Predchoziintervence:
- 29.1. 2001 Resekce koarktace aorty a bandaz plicnice

- 7.6. 2002

- Bidirek¢ni kavopulmonalni anastomadza

- Excise sinového septa

- Rekonstrukce vytoku z komor metodou Damus-Kay-Stensel
- spojeni aorty a plicnice.

- Pooperacni vyznamna dysfunkce spolecné komory.

- 10.10.2005 Totalni kavopulmonalni spojeni zevnim konduitem z
goretexové cévni protézy 20mm s fenestraci.

- 24.5. 2007 Katetrizacni uzavér fenestrace spiralou 4x6,5mm
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EF 46%, EDV 129 mi/m2, ESV 70ml/m2, CO 7,7 I/min
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* Nenapadna progrese unavy

* Noveé neprijemné pichlavé bolesti v levéem podbrisku s vazbou na
namahu

» Kvuli bolestem schopen ujit cca 100m a poté musi odpocivat

* Mirny otok DKK kolem kotniku
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* Fyzikalni nalez:

 TK 107/65mmHg, TF 98/min., sat02 95%

* Astenicky pacient

* Bledy

* Dychani Cisté, sklipkové, bez oslabeni

* AS pravidelna, systolicky Selest v celém prekordiu

e Jatra mirné pod oblouk

* Bricho mekkeé, prohmatné, bez znamek perit. Drazdéni
* Mirny otok DKK kolem kotniku
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VO2MAX

26,8— 27,6

~. I




Cetnd komorova ektopie na EKG holter

5/24 Lap: EKG Holter: Monitorace 22hod 21min, po celou dobu SR s blokadou Tawarového raménka NS, min
HiE 51/m|n, max TF 105/min, primeérna TF bdéni/ spanek - 76/ 68/min.|17% zaznamul- velmi Cetné monomorfni
KES: bigeminie. trigeminie a izolované. <1% - ojedinélé izolované SVES. Bez zachytu maligni arytmie i pauz
nad 3.0s. -

EKG-Holter, 18.09.2024: Po celou dobu monitorace pretrvava sinusovy rytmus, max TF 127/min, minim TF

45/min, prum. TF 70%, celkem tachykardii 5%, bradykardii 36% (vizte trend TF). Zachyceno velmi ¢aste KES
pfevazné izolovang, take v bi-, tri- a kvadrigem. vazbe, |celkem KES 15%; sporadické SVES. Bez zachytu
malignich arytmii €i pauz nad 2.5sek.




Adult Card

X5-1¢c
28Hz

13cm

20

TIS1.0

MI0.9

100 bpm

Adult Card
X5-1¢c
25Hz
12cm

98 bpm

TIS1.0
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Zaver:

- Funkéné spolecna komora - EF 22 %, CO 3,9 I/min; EDV 163 ml/m2, ESV 126 ml/m2
- vyrazné zhorseni proti 2018 (2018: EF 46%, EDV 129 mi/m2, CO 7,7 I/min), znamky LGE myokardu.
- Atrio-ventrikularni regurgitace dle méreni 13 %.

- TCPC - konduit z IVC na plicnice bez stendzy, bez trombdzy. SVC, RPA a LPA s pfiméfenym nalezem.
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EKG-Holter, 13.02.2025: Po celou dobu minitorace pfetrvava sinusovy rytmus, max TF 110/min, minim TF

51/min, prumérna TF 62/min, bradykardii 29% (vizte trend FT). Zach
prevazneé izolované. Bez zachytu malignich arytmii &i pauz nad 2.5s

y'::eno sporadicke KES a SVES, oboje
ek.
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Adult Card TIS1.0 MIO0.S

/2024
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TIS1.0 MIO.
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 Srdecni selhani u pacientu s Fontanovskou cirkulaci je velmi
komplexni problematika

 \Vlyzaduje individualni pristup k pacientovi a multioborovou péci

e Zasadni je pecliva diagnostika, opatrna titrace Iéku a snaha o
vycerpani veskerych moznosti jak obéh ovlivnit

* Tématem (blizké) budoucnosti je dalsSi rozvoj programu transplantace
srdce u téchto pacientu



Kontakt

CENTRUM VROZENYCH SRDECNICH VAD V DOSPELOST)

Fakultni nemocnice v Motole
Kardiologicka klinika 2. LF UK a FN Motol

v Uvalu 84, 15006, Praha 5,

Konecna stanice metra A
Modra budova pro dospélé, uzel A, 4. patro

FN MOTOL 2 LFUK
email: vrozene.vady@fnmotol.cz
tel.&. (recepce vrozenych vad): 22443 A954, 22449 A932

tel. & (obecna recepce): 22443 4914




