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Souhrn

Dospélych pacientl s vrozenou srde¢ni vadou (VSV) rychle pribyva, jejich pocet se odhaduje na 2 800-3 000 na milion obyvatel. Asi polovina z nich ma slo-
zitéjsi komplexni VSV, ktera vyzaduje nejen specializované sledovanti, ale i zvyseni zakladnich znalosti o téchto vadach u spadovych kardiolog(, internist
i praktickych lékafdl. Rada dospélych s VSV fesenou v détstvi vyzaduje dalsi operaci nebo intervenci v dospélosti, a to ¢asto i v asymptomatickém obdobi. Je-li
pacient odeslan do specializovaného centra az s vyznamnymi symptomy, jsou jeho prognostické vyhlidky i dlouhodobé operacni vysledky vyznamné horsi,
nez je-li odeslan vcas. V Centru pro dospélé s VSV v Nemocnici Na Homolce v Praze bylo v poslednich deseti letech operovéno vice nez 840 dospélych s VSV
s 30denni mortalitou 1,36 %. Komplexni a vzacné VSV tvorily 47 % operaci. Reoperace po operaci v détstvi tvofily 44 % vykond. Na dobrych vysledcich se
podili dlouhodobé zkusenosti a tymova spoluprace kardiochirurgt détského i dospélého véku, kardiologt a kardioanesteziologli se znalosti problematiky VSV
u dospélych.
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Abstract

The number of adults with congenital heart diseases (CHD) has recently been estimated at 2,800-3,000 per one million inhabitants and has been constantly
increasing. Approximately one half of the adults with CHD suffer from complex lesions requiring follow-up in specialised centres where there is sufficient
knowledge of CHD among general cardiologists, internists and general practitioners. Many adults treated for CHD in childhood require further surgery or in-
terventions in adulthood, preferably in a specialised centre. According to the guidelines, such interventions may be indicated even in asymptomatic or less
symptomatic patients. Patients who undergo such interventions after developing significant symptoms have a worse prognosis and worse long-term postope-
rative results. The Centre for Adults with CHD in the Na Homolce Hospital in Prague has operated on more than 840 adults with CHD since 2005. The 30-day
operative mortality is 1.3%. Complex and rare CDH accounts for 43% of all surgeries. Reoperations after previous surgery in childhood represents 44% of all
cases. Good results can be attributed to the expertise and good co-operation of a team trained in adult CHD, including adult and paediatric cardiac surgeons,

cardio-anaesthesiologists and cardiologists.
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Vrozené srdecni vady (VSV) jiz ddvno nejsou
vylu¢nou naplni détské kardiologie a kardio-
chirurgie, ale stavaji se integralnf soucasti kar-
diologie dospélych. MoZné si ani neuvedo-
mujeme, Ze pocet Zijicich dospélych s VSV je
v soucasnosti 2—-3x vyssi nez pocet déti s VSV
a toto ¢islo bude déle narGstat. Pi souc¢asném
prezivani cca 90 % vsech déti narozenych se
srde¢ni vadou pfibyva v CR asi 500-600 do-
spélych s VSV roené. Jejich pocet byl v CR odha-
dovén na 20-30 000 [1]. Tento odhad dobre ko-
responduje se zavery 32. konference v Bethesdé
lych s VSV na jeden milion obyvatel [2]. K po-
dobnému ¢islu dospéli i nizozemsti autofi na
podkladé systematické analyzy literatury s od-
hadovanou prevalenci 3 000 dospélych sVSV na
jeden milion obyvatel s vyloucenim bikuspidalnf

chlopné aorty, prolapsu mitrélniho chlopné,
vrozenych arytmif a spontanné uzavienych de-
fekt( [3]. Vice nez polovina VSV u dospélych je
stfedné a vice komplexnich a vyZaduje systema-
tické sledovani a kvalifikovanou péci [2].

Kompletni prehled o VSV v détstvi poda-
vaji monografie prof. Vaclava Chaloupeckého
Détska kardiologie, Echokardiografie prof. Jana
Marka a Détska kardiochirurgie prof. Bohu-
mila Hucina [4-6]. Specifika dospélych s VSV
jsou probrana v monografiich autorky tohoto
¢ldnku a v kapitole vénované VSV v ucebnici
Klinické kardiologie [7-9]. Samoziejmé existuje
i velké mnozstvi zahrani¢nich monografif vé-
novanych stale aktudlnéjsi problematice VSV
v dospélosti [10-12]. Pro béZnou potrebu jsou
vhodnd posledni doporuceni Evropské kardio-
logické spole¢nosti (ESC) [13].

Z praktického hlediska Ize rozdélit VSV v do-
spélosti na casté, se kterymi se opakované
setkd kazdy kardiolog, a méné casté, k jejichz
sprdvnému posouzeni jsou potfebné urcité
zkudenosti. Je také potfeba si uvédomit velky
rozdil v chirurgickych postupech, ochrané
myokardu a vyskytu rezidualnich nédlezd mezi
dospélymi operovanymi v 50.-70. letech
20. stoleti a mezi mladsimi dospélymi opero-
vanymi pred 20-30 lety. Velkou roli hraje i vék
v dobé operace a typ provedené operace.

Casté VSV v dospélosti

Defekt septa sini typu Il

(atrial septal defect - ASD)

Je to nejcastéjsi VSV dospélého veéku, v détstvi
byva ¢asto nepoznan. Neni vzécnosti, Ze je ob-
jeven az po 50.-60. roce véku. Nemusi dlouho

Kardiol Rev Int Med 2015; 17(4): 315-321

315



Srdecni vrozené vady v dospélosti

¥ ! I- .

Obr. 1. Chirurgické reSeni Marfanova syndromu se zachovanim vlastni aortalni chlopné,
ktera je implantovana do cévni protézy (obr. poskytl laskavé MUDr. Stépan Cerny, Kardio-

chirurgie Nemocnice Na Homolce).

Tab. 1. Indikace chirurgického vykonu na dilatované aorté.

- zeny s Marfanovym syndromem pred planovanym
téhotenstvim (jen dle nékterych autor()

- Marfantv syndrom s rizikovymi faktory (pozitivni rodinnd

anamnéza disekce, rychld progrese Sife aorty > 2 mm/rok)
- soucasna tézka aortalni nebo mitralni regurgitace
- 7ena s Marfanovym syndromem pred planovanym

- bikuspidalni chloperi aorty s rizikovymi faktory (soucasna

koarktace aorty, hypertenze, rodinnd anamnéza disekce,

- vsichni pacienti s Marfanovym syndromem i bez zvyse-

Sife aorty Indikace chirurgického zakroku
> 42 mm - Loeys-Dietz syndrom
>45 mm
teéhotenstvim
> 50 mm
rychla dilatace > 2 mm/rok)
ného rizika
>55mm - vSichni nemocni

> 27,5 mm/m?

- pacienti mens{ postavy

- zeny s Turnerovym syndromem

> 60 mm
progrese > 5 mm/rok

pUsobit zadné obtize, poslechovy nélez ti-
chého systolického Selestu nad plicnici a fixni
rozstép druhé ozvy je nendpadny. Podezfeni
budf dilatace pravé komory a plicnice, v po-
krocilém stadiu supraventrikuldrni arytmie
a ndmahové dusnost. Definitivni diagndza je
stanovena echokardiograficky, Iépe jicnovou
echokardiografii ke zhodnoceni podrobnosti,
vylouceni vice¢etnych defektd a jinych ano-
malil. Lé¢ba spociva v uzadvéru defektu, ktery
je indikovan u hemodynamicky vyznamného
defektu i bez symptom [13]. Vék nenf kon-

- velmi vysoké riziko disekcelll
- urgentni vykon

traindikaci 1écby, u starsich pacientd je ¢asto
nutné fesit pridruzené vady (trikuspidainia mi-
tralnf regurgitaci). Souc¢asna plicni hypertenze
vyzaduje podrobné vysetieni véetné katetri-
zace a vazodilatacniho testovani na pracovisti
zabyvajicim se VSV. Pfi plicni cévnf rezistenci
do 5 Wj nenf kontraindikace uzavéru. Tezsi
plicni hypertenze (PH) u defektu septa sinf
typu Il (atrial septal defect — ASD) je feSena
individudliné. Pacientd s Eisenmengerovym
syndromem s téZkou ireverzibilni PH je u ASD
malo. Katetrizacni uzavér je vhodny pouze pro

defekty typu secundum (nikoli sinus venosus
nebo primum), pouze do urcité velikosti, s do-
state¢nymi okraji pro oporu okluderu a bez
pridruZzenych vad. Chirurgicky uzavér defektu
vcetné vykonu na chlopnich Ize provést z mi-
nithorakotomie ¢i roboticky.

Bikuspidalni chloperi aorty

a vrozené aortalni vady

Bikuspidalni aortalni chlopen (bicuspid aortic
valve — BAV) je asta vrozend odchylka pfi-
tomné asi u 1-2 % bézné populace. Vzacna
je unikuspidalni chlopen aorty. U mladsich
dospélych muzd s BAV nachédzime pomérné
Casto aortdlnf regurgitaci (AR). BAV ma ten-
denci ¢asnéji degenerovat a kalcifikovat se
vznikem aortaIni stendzy (AS). U BAV vznika
degenerativni kalcifikovana AS v mladsim véku
nez u trojcipé aortalni chlopné. Bikuspidalni
i unikuspidalni aortalnf chloper byva spojena
s dilataci ascendentni aorty, vétsinou az nad
sinotubularni junkci. Vzhledem k tomu, Ze se
porucha funkce ¢asto vyvine az v dospélosti,
nebyvaji BAV vétSinou zahrnovany mezi VSV.

Je vsak potieba odlidit vrozené aortainf
stendzy, které jsou pfitomny jiz pfi narozenf
nebo v détstvi, at jiz na vrozené bikuspidalni,
unikuspidalni nebo dysplastické trojcipé aor-
talni chlopni. Fetdlné vznikla AS byvé kri-
tickou vrozenou srde¢ni vadou s rizikem fib-
roelastézy endokardu a hypoplastické levé
komory. Na nékterych pracovistich se vzacné
provadi fetdlni aortalni valvuloplastika u kri-
tické ASjiz in utero. Jinak se vsak bézné provadi
katetriza¢ni balonkova valvuloplastika nebo
chirurgickd valvulotomie po narozenf s naca-
sovanim podle klinického stavu novorozence.

Pro dospélého kardiologa je duleZité, ze na-
prosta vétsina pacientl po katetriza¢ni nebo
chirurgické valvulotomii vrozené AS v détstvi
ma casto rezidudlni AR nebo méné ¢asto aor-
talnf restendzu, kterou je tfeba peclive sledovat
a fedit. Vrozené AS byvaji spojeny s Uzkym az
hypoplastickym aortalnim anulem a tzkym vy-
tokovym traktem levé komory, velmi tézkou
hypertrofii myokardu levé komory zpUso-
benou nejen hypertrofii myocytd, ale i jejich
hyperplazii (zmnozenim) v ¢asném postna-
talnim obdobi.

Pfi vyznamné rezidudlni aortdlni vadé
Ize kromé mechanické ndhrady mladym
pacientm v nékterych pfipadech nabidnout
i Rossovu operaci, bioprotézu nebo plastiku
aortalni chlopné - vie bez nutnosti trvalé an-
tikoagulacni 1écby (obr. 1). Pri spInénf kritérif
dilatace aorty (tab. 1) je vhodna soucasna na-
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hrada ascendentni aorty (pfipadné jeji bandd?)
nebo nahrada kofene aorty. Vyznamné vyssi
riziko disekce je u Marfanova syndromu (obr. 2)
a k disekci mdze dojit i u nedilatované aorty
u Loeys-Dietzova syndromu.

Defekt komorového septa

Defekt komorového septa (ventricular septal
defect — VSD) byvé vétsinou objeven a uza-
vien v détstvi, ¢ast defektl se uzavird spon-
tanné. Rezidualni defekty nachdzime casto
u pacientd operovanych v pocétcich kardio-
chirurgie. Defekt se projevi hlu¢nym systoli-
ckym Selestem a pfi vyznamném levo-pravém
zkratu dilataci levé komory a levé siné, nékdy
i pravé komory. Hemodynamicky vyznamny
neoperovany nebo rezidudini defekt je indi-
kovan k uzévéru, vétsinou chirurgickému, i bez
vyznamnych symptom0. Katetrizacnf uzavér je
vhodny jen u nékterych defektd. Chirurgicky
uzaveér mize byt obtizny pfi masivnich kalci-
fikacich okraje defektu nebo kalcifikaci dehis-
centni zéplaty. Uzaver je kontraindikovan u Ei-
senmengerova syndromu (viz nize), ale nenf
doporucen ani u malého defektu bez hemo-
dynamické vyznamnosti a bez anamnézy in-
fekeni endokarditidy.

Méné casté VSV v dospélosti
Fallotova tetralogie
Nejcastéjsi cyanotickd VSV je zplsobena an-
terokranidlni deviaci vytokového septa, které
zpUsobi subvalvarni stendzu plicnice, nase-
dani aorty nad velky perimembranézni ko-
morovy defekt a sekundarni hypertrofii pravé
komory. Mlze byt pfitomna i valvarni ste-
ndza plicnice a periferni stendzy vétvi plic-
nice. Drive se Fallotova tetralogie (tetralogy
of Fallot — TOF) fesila dvoufazové, nejprve
pomoci subclavio-pulmonalni spojky (podle
Blalocka-Taussigoveé), kterd zvysila plicni pritok
a snizila stupen cyandzy s naslednou radikalnf
korekcf, kterd cyandzu odstranila zcela. V sou-
¢asnosti je upfednostnéna vetsinou primo ra-
dikalni korekce.

| po Uspésné korekci je casto pfitomna
rfada rezidudlnich nélez( a pacienti mohou
v dlouhodobém sledovani ve 2-6 % umirat
nédhlou smrti pfi malignich komorovych aryt-
mifch [14,15]. Nejcastéjsim rezidudlnim nalezem
je pulmonalni regurgitace. Méné ¢asté jsou pul-
monalni stendza, stendzy nebo uzavéry vétvi
plicnice, rezidudlni defekty komorového nebo
sinového septa, aortalni regurgitace, sekun-
darni trikuspidalni regurgitace a dalsi. | velmi
tézka pulmonalni regurgitace byva dlouho

Obr. 2. Marfandv syndrom, operacni nélez: tézka dilatace aorty (obr. poskytl laskavé
MUDr. Petr Pavel a MUDr. Stépan Cerny, Kardiochirurgie Nemocnice Na Homolce).

dobre tolerovana, avsak vede k dilataci a obje-
movému pretizenf pravé komory se zvysenym
rizikem arytmif a srde¢niho selhani. Rizikovym
faktorem Umrtf je site QRS pfi bloku pravého ra-
ménka Tawarova nad 180 ms [16]. Standardni
lécbou je chirurgickd implantace pulmonalni
bioprotézy. Pokud mél pacient v détstvi implan-
tovan konduit (homograft), je v nékterych pri-
padech mozné i katetriza¢ni implantace pulmo-
nalni chlopné do tohoto konduitu. Soucasné je
tfeba korigovat ostatnf rezidudIni nalezy. Viichni
pacienti po operaci TOF by méli byt vysetieni
na specializovaném pracovisti, které rozhodne
o dalSim postupu.

Stendza plicnice

Stendza plicnice (pulmonary stenosis — PS)
mUze vzacné zUstat nepoznana do dospe-
lého véku a mUze byt objevena az jako pficina
pravostranné dekompenzace. PS vede k vyso-
kému gradientu na trikuspidalni regurgitaci,
ktery nesmi byt zaménén s plicni hypertenzi.
PS je operabilni vada. Vétsinou je PS fesena
v détstvi pomoci balonkové valvuloplastiky
nebo chirurgické valvulotomie. V obou pfipa-
dech se po letech postupem casu vétsinou
vyviji sttedni nebo tézkd pulmonalni regurgi-
tace. Ta zUstava nékdy nepoznana a podhod-
nocend. Méli bychom na ni myslet u viech
PS fesenych v détstvi. Lé¢bou je chirurgicka
ndhrada pulmonalni chlopné, nej¢astéji bio-
protézou nebo homograftem.

Pulmonalni atrezie
Pulmonalni atrezie (pulmonary atresia — PA)
s intaktnim komorovym septem je tézka, kri-
ticka vada. Vzacné se provadi perforace pulmo-
nalni chlopné jiz u fétu. Chirurgické fesenf je
nutné brzy po narozeni, dfive nez dojde k uza-
véru oteviené tepenné duceje. PA byva spo-
jena s hypoplazif pravé komory, trikuspidalni
chlopné a plicniho feciste, které je zasobeno
mnohocetnymi aorto-pulmonainimi kolate-
ralami (MAPCAS). Détsti pacienti podstupujf
fadu koreké¢nich operaci, v nékterych pfipa-
dech je mozna biventrikuldrni korekce, u jinych
zUstane jednokomorova cirkulace (viz nize).
V dospélosti maji tito nemocnf fadu rezidui,
vétsinou vyzaduji reoperaci do 20 let od pri-
marni korekce. Mohou mit stenézu nebo ne-
domykavost pulmonalniho homograftu, vy-
znamné stendzy vetvi plicnice, ale i plicnf
hypertenzi, rezidudlnf aorto-pulmonalni ko-
laterdly i AR pfi dilatované aorté. Vyznamnost
stendzy pulmonalniho homograftu maze byt
pfi mensi zkusenosti podhodnocena, zvlasté
pri dysfunkeni pravé komore. Pacienti s PA
musi byt pravidelné sledovani ve specializo-
vaném centru.

Atrio-ventrikularni septalni defekt

Inkompletni atrio-ventrikuldrni septaini defekt
(atrio-ventricular septal defect — AVSD) je zndm
jako defekt septa sinf typu primum. Kromé
defektu v dolni ¢asti mezisinového septa
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Obr. 3a. CT angiografie s 3D rekonstrukci ukazuje tézkou neléce-
nou koarktaci aorty u 50leté zeny s dilataci ascendentni aorty.

k nému patfi i abnormalni (,kanalova”) mi-
tralni chlopen, kterd ma kromé ,rozstépu”
predniho cipu i dalsi abnormality chlopné sa-
motné i zavésného aparatu. Defekt byvé nej-
Castéji zjistén a chirurgicky uzavien v détském
véku, ale mUze zlstat nepoznéan az do dospé-
losti. Lze uzavfit pouze chirurgicky, nikoli kate-
trizac¢né. I kdyz byla mitrdlnf chlopen v détstvi
plastikovana, je nejcastéjsim rezidudlnim na-
lezem mitraInf regurgitace. Plastika ¢i replas-
tika této abnormalni chlopné nenf jedno-
duchéd a nékdy je nutna ndhrada. AVSD mé
vrozené Uzky vytokovy trakt levé komory
(LVOT), ktery muze zpUsobit progredujici sub-
valvarni AS. K obstrukci mohou pfispivat i ab-
normalnf slasinky mitrdini chlopné a mitralnf
protéza. Pacienti mohou mit rezidudlni defekt
mezi sinémi, ale i zkrat mezi levou komorou
a pravou sini, pfipadné i mezi pravou komorou
a levou sini. Operace a reoperace této vady
patfi na pracoviste, které ma s operacemi
AVSD zkusenosti.

Prechodnd forma AVSD ma kromé sinové
slozky i mensi komorovou slozku defektu.

Kompletni AVSD ma velky defekt nejen mezi
sinémi, ale i velky vtokovy komorovy defekt
a spole¢nou vicecipou atrio-ventrikularnf
chlopen. Byva vétsinou korigovan v détském
veku. Neni-li korigovan v détstvi a nemé-li sou-
¢asné vyznamnou stendzu plicnice, je v do-
spélosti spojen s tézkou ireverzibilnf plicni hy-
pertenzi (EisenmengerQv syndrom, viz nize).
Ma-li souc¢asné vyznamnou stendzu plicnice,
neni vyloucena operace ve specializovaném
centru i v dospélosti.

Koarktace aorty

Koarktace aorty (coarctation of the aorta —
COA) je povazovana v soucasnosti za generali-
zovanou arteriopatii, nejen lokalizované zdzeni

descendentni aorty
v blizkosti odstupu
levé podklickové
tepny. V nékterych
pfipadech je pfi-
tomna dlouhd hypo-
plazie aortalniho ob-
louku, pfipadné jeho
zalomeni (goticky
oblouk aorty). Az v 85 % je COA spojena s bi-
kuspidalni aortalni chlopni, mdze byt pritomna
i soucasna dilatace ascendentnf aorty. Nefesena
COA vede k hypertenzi a predcasné ateroskle-
roze v prekoarktacnim recisti (korondrni, moz-
kové tepny). Vétsina COA je operovana v détstvi,
nejcastéji resekci s anastomoézou end-to-
-end. Nékdy jsou nativni koarktace i rekoarktace
feseny angioplastikou a stentingem. V&tsi Ci
mensi stuperi rekoarktace/rezidudlni koarktace
je pfitomen u mnoha pacientl po chirurgické
i katetriz¢ni 1écbé. Klinicky vyznamnd COA/re-
koarktace je definovana klidovym katetriza¢nim
nebo klinickym gradientem mezi pravou hornf
a dolnfmi koncetinami nad 20 mm Hg a/nebo
vice nez 50% zuzenim aorty oproti Sifi aorty
nad branici. Kromé arteridIni hypertenze v hornf
Casti téla a hypertrofie levé komory srdec¢ni
vede u starsich pacientll COA/reCOA k tézké
diastolické dysfunkci levé komory s dusnosti,
nékdy i plicni hypertenzi. COA mUze byt spo-
jena s aneuryzmaty mozkovych tepen. Resenf
vyznamné COA/reCOA je chirurgické i katet-
rizacni na pracovisti se zkusenostmi s danym
zplsobem lécby. Chirurgické feseni mize spo-
Civat v resekci nebo v extra-anatomickém by-
passu spojujicim ascendentni a descendentni
aortu. Katetriza¢ni feSenf spociva v dilataci a za-
vedeni stentu. Vhodnou zobrazovani metodou
je CT angiografie (obr. 3a, 3b) a magneticka
rezonance.

Obr. 3b. Chirurgické resSeni pomoci extra-anatomického bypassu
a nahrady dilatované ascendentni aorty cévni protézou.

Ebsteinova anomalie

trikuspidalni chlopné

Pacienti s touto vzacnou VSV casto prezivaj
bez operace do dospélosti. Jedna se o po-
ruchu delaminace septélniho a zadniho cipu
trikuspidalni chlopné od endokardu pravé
komory, pfednf cip je elongovan, mtze byt
perforovan, je zde abnormalni zavésny aparat
i myokard pravé komory. Nejednd se tedy
jen o prostou poruchu samotné trikuspidalni
chlopné. Trikuspidalni Usti je posunuto api-
kalné a u tézsich pfipadd rotovédno az do
vytokového traktu pravé komory pod plic-
nici. Vznika tak tzv. atrializovana ¢ast pravé
komory (ARV), coz je dyskineticky, tenkosténny
oddil mezi dislokovanym trikuspidalnim Ustim
a pavodnim anatomickym trikuspidalnim
anulem (obr. 4). V dospélosti byvé pfitomna
velmi tézka trikuspidalni regurgitace s tézkou
dilataci ARV a pravé siné. Casto je piitomen
defekt septa sinf nebo PFO. Podle sméru zkratu
na Urovni sinf Ebsteinova anomalie nemusi, ale
mUze mit cyandzu. Asi u 25 % pacientl se vy-
skytuje jedna nebo vice akcesornich atrio-ven-
trikuldrnich spojek (WPW syndrom), vétsinou
fesenych katetriza¢ni intervenci, pfipadné chi-
rurgicky. Vlastni Ebsteinova anomalie je v sou-
Casnosti korigovéana chirurgicky pomoci sloZité
plastiky dle daSilvy (konoplastika), se kterou
ma zkusenosti a umi ji kvalitné provést jen
velmi omezeny pocet kardiochirurgt, u kte-
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rych se nemocni s Ebsteinovou anomalii cen-
tralizuji. Alternativou pfi nepohyblivé, fixované
dysplastické chlopni je ndhrada bioprotézou.
U velmi rizikovych nemocnych Ize doplnit bi-
direkénf cavo-pulmonalni spojku k odlehcenti
dysfunkeni pravé komory. Pacienti s Ebstei-
novou anomalii by méli byt bez ohledu na
symptomy vysetfeni v centru, které se specia-
lizuje na operativu této vzacné vady.

Oteviend tepennd ducej

Oteviena tepenna ducej (ductus arteriosus
patens — DAP, patent ductus arteriosus —
PDA) je ducej mezi aortou a plicnici a pred-
stavuje dUlezitou funkenf strukturu ve fetainim
Zivoté. ZUstane-li oteviena dlouhodobé po na-
rozeni, predstavuje pfi levo-pravém zkratu re-
cirkulaci plicnim fecistém s objemovym pre-
tizenim levé siné a levé komory. Je-li ducej
velkd, mlze dojit ke vzniku tézké PH az Eisen-
mengerova syndromu (viz nize), zkrat se ménf
na pravo-levy a dochazi k tlakovému pretizenf
pravé komory a k cyandze v dolni poloviné
téla. Mensf ducej se projevi typickym systolicko-
-diastolickym Selestem pod levym klickem. Pri
plicni hypertenzi mdze byt pfitomen jen kratky
systolicky Selest nebo jen akcentace druhé
ozvy nad plicnici. Pokud nenf pfitomna tézka
PH a ducej je hemodynamicky vyznamna, je
indikovdn katetriza¢ni, vzacnéji chirurgicky
uzaver. Vétsina duceji je uzaviena v détstvi.

Transpozice velkych tepen

Jedna z nejcastéjsich cyanotickych VSV. Jedna
se o stav, kdy z pravé komory odstupuje
aorta a z levé komory plicnice. Aorta odstu-
puje vpravo, proto se jedna o d-transpozici
velkych tepen (transposition of the great ar-
teries — TGA, d-TGA). Jedné se o dvé oddé-
lené cirkulace, tedy stav neslucitelny se Zi-
votem, pokud nedojde alespon k ¢aste¢nému
miseni krve, napt. velkym defektem komoro-
vého septa. Pacienti maji velmi téZkou cya-
nézu. Lécba TGA se vyvijela se zdokonalovanim
chirurgické techniky. Paliativhim vykonem po
narozeni byla chirurgické a pozdéji katetriza¢ni
atrialni septostomie, kterd umoznila misenf
krve na urovni sini. V 70.-80. letech 20. stoletf
se TGA fesila ¢asto pomocdi tzv. atridlni korekce
podle Mustarda nebo Senninga. Obé operace
mély stejny princip: zkfiZzeni Zilnich navratd na
drovni sinf. Tim se do pravé siné dostala okys-
licend krev z plicnich Zil, kterd pak pres triku-
spidalni chlopen a pravou komoru tekla do
aorty. Do levé siné se dostavala krev ze systé-
movych Zil, kterd se levou komorou dostavala

3.22 cm

Obr. 4. Ebsteinova anomdlie trikuspidalni chlopné, echokardiograficka ctyrdutinova api-
kalni projekce s patrnym apikalnim posunem odstupu septélniho cipu trikuspidalni
chlopné o 3 cm (= ARV, oznaceno kfizky). . Dilatace pravostrannych oddild, utlak malych

levostrannych oddild.

do plicnice. Tento typ korekce odstranil cya-
nozu a umoznil détem v zasadé normalni zivot.
K problémim po tomto typu operace dochazi
v Casné dospélosti, kdy je prava komora v sys-
témové pozici ¢asto dysfunkeni a selhdva,
systémova trikuspiddlni chlopen regurgituje
a nékteff pacienti dospéji az k nutnosti me-
chanické srde¢ni podpory a srde¢ni transplan-
tace. Od konce 80. let 20. stoleti se v CR pouziva
vyhodnéjsi typ korekce, anatomicka arteridlni
korekce dle Jateneho (poprvé popséana v roce
1976). Spociva ve vyméne obou velkych tepen
nad chlopnémi s reimplantaci koronérnich
tepen do neo-aorty. Provadi se ¢asné po naro-
zeni. U tohoto typu operace nejsou problémy
se systémovou pravou komorou, ale mohou
byt jiné rezidualni nalezy (obstrukce vytoko-
vého traktu pravé komory, regurgitace na neo-
-aorté, stendzy reimplantovanych korondrnich
tepen). Néktefi pacienti s TGA, stendzou plic-
nice a defektem komorového septa podstoupili
Rastelliho operaci s redirekci aorty nad defekt
a nad levou komoru zaplatou a spojenim pravé
komory s plicnici homograftem. Ten vyzaduje
za 10-15 let vyménu pro degeneraci.

Vsichni pacienti s TGA musi mit svého kar-
diologa podrobné obezndameného s pro-
blematikou a typem jejich operace a s moz-
nymi rezidudInimi ndlezy a kromé toho musf

byt pravidelné sledovani ve specializovaném
centru.

Vrozené korigovana transpozice
velkych tepen

Jedna se o vzacnou VSV a je to zcela jind vada,
nez je vyse uvedena TGA. Aorta odstupuje
vlevo, proto I-TGA, ale spise se uziva nazev vro-
zené korigovand transpozice velkych tepen
(congenitally corrected transposition of the
great arteries — CCTGA, I-TGA). U CCTGA jsou
vrozené jakoby vyménéné komory s pfislus-
nymi AV chlopnémi. Aorta tak sice odstupuje
z morfologicky pravé komory, ta je vsak umis-
téna vlevo a pfitékd do ni okyslicend krev z levé
siné a z plicnich Zil. Vada je tedy vrozené kori-
govana dvojf diskordanci (atrio-ventrikuldrn{
a ventrikulo-arterialni). Pokud je CCTGA izo-
lovand, tak je cirkulace fyziologické a vada je
bez cyandzy. Problémy zplsobuje az v do-
spélosti dysfunkéni a selhdvajici morfologicky
prava komora v systémové pozici, regurgi-
tujici systémova trikuspidalni chloperi a také
poruchy AV pfevodu pfi abnormalnim pre-
vodnim systému. Kompletni AV blok vyZadu-
jici trvalou stimulaci je u této vady casty, mUze
byt pfitomen jiZ pfi narozeni nebo se vyvinout
v pribehu let. Izolovanad CCTGA mze byt ob-
jevena az v dospeélosti. Pacientijsou lé¢eni pro
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srdecnfi selhani, pfi tézké regurgitaci podstu-
puji ndhradu systémové trikuspidalni chlopné
a maji ¢asto trvalou (biventrikularni) kardiosti-
mulaci. V détstvi je vétsina CCTGA (80-90 %)
spojena s pfidruzenou vadou, nej¢astéji ste-
noézou plicnice a defektem komorového septa,
které mohou vést k vétsinou mirné cyanoze
a byvaji v détstvi korigovany.

Funkéné spolecna komora,
Fontanovska jednokomorovd
cirkulace

Nékteré komplexni VSV maji jen jedinou
funkeni komoru, druhd komora byva hypo-
plasticka, nefunkeni. Patfi sem napf. trikuspi-
dalni atrezie, mitraIni atrezie, dvojvtokova
levd komora a dalsi. Tyto i jiné vady (napf. ex-
trémni forma Ebsteinovy anomalie s velmi
tézce hypoplastickou a dysfunkéni pravou ko-
morou) Ize fesit chirurgicky tzv. jednokomo-
rovou cirkulaci. To znamen4, Ze jedind/spolecna
komora funguje pouze pro systémovou cirku-
laci. Komora maze byt morfologicky leva, prava
nebo neurcend. Systémové Zily jsou chirur-
gicky napojeny pfimo na vetve plicnice. Je tak
zcela vyfazena funkce pravé komory. Plvodni
operace podle Fontana spocivala v napojent
pravé siné pfimo na plicnici; pro zavazné re-
zidudIni ndlezy s extrémni dilataci pravé siné
a s arytmiemi se vsak jiz delsi dobu nepouziva.
V soucasnosti se provadi tzv. totalni cavo-pul-
mondlni spojenti (total cavo-pulmonary con-
nection — TCPC) s napojenim hornf duté Zily
na pravou vétev plicnice, pfipadné perzistu-
jici levostranné horni duté Zily na levou vétev
plicnice a dolni dutd Zila je napojena intra-
atridlnim nebo extraatridlnim konduitem téz
na plicnici. Tato cirkulace vyZaduje trvale nizky
tlak v plicnici a dobrou funkci jediné komory
a jejich chlopni. Pacienti jsou zbaveni tézké
cyandzy, lehkd cyandza se saturaci nad 90 %
¢asto pfetrvava. Jsou ohroZeni mnoha riziky,
zvIasté tromboembolickymi komplikacemi,
arytmiemi, srde¢nim selhdnim. U mnoha do-
spélych pacientl s Fontanovskou cirkulaci je
vhodné trvald antikoagula¢ni lécba. Vsichni
nemocni s jednokomorovou cirkulaci musi
byt pravidelné sledovani ve specializovaném
centru, avsak i jejich osetfujici lékafi v misté
bydlisté musf byt sezndmeni s principem této
operace a s jejimi riziky.

Eisenmengertv syndrom,

tézka plicni hypertenze

VSV s vyznamnym zkratem (zvIasté defekty ko-
morového septa, kompletnf defekty atrioven-

trikuldrniho septa, oteviené tepenné duceje
a nékteré komplexni VSV), pokud nejsou uza-
vieny do jednoho roku véku, mohou vést ke
vzniku tézké ireverzibilni plicni arteridIni hy-
pertenze (PAH) s téZkou remodelaci plicniho
cévniho fecisté, tzv. Eisenmengerovu syn-
dromu (ES) [17]. Tlak v plicnici je u ES blizky
systémovému tlaku, plicni cévni rezistence je
vysokd, obvykle nad 10-14 Wj a pokud pre-
trvavéa zkratova vada, je plicni pratok nizky
(Qp/Qs < 1,5:1).Tézka plicni arteridInf hyper-
tenze mUze pretrvat i po pozdnim uzavéru
defektu. Kromé ES vsak existuji i defekty spo-
jené s plicni hypertenzi, kterd nesplnuje kri-
téria ES a kterd mUze byt alespon z¢asti re-
verzibilni. U téchto defektl Ize v nékterych
pfipadech zvézit jejich uzéavér, na rozdil od
ES, kdy je uzavér zkratové vady kontraindi-
kovan. Pacienti s ES pfi zkratové vadé maji
téZkou cyandzu pfi pravo-levém zkratu, sekun-
darnf erytrocytézu (nespravné ,polyglobulii”)
amnoho rizik. Zvyseny pocet erytrocytl a vyssi
Hb a HTK je fyziologickym dsledkem pravo-le-
vého zkratu. Pokud nema pacient jasny hyper-
viskdzni syndrom nebo hemoptyzy, nejsou indi-
kovany venepunkce ani hemodiluce. Ty vedou
k sideropenii, mikrocytéze a postupné k pro-
gresi symptom dusnosti. Normalni pocet ery-
trocytl a normalni Hb znamena pro cyano-
tického pacienta vlastné anémii. Pacient s ES
nepatif na hematologii, ale ke kardiologovi zna-
lému této problematiky. U symptomatickych
pacientl (NYHA lI-IV) s ES nebo tézkou ire-
verzibilni PAH Ize zavést specifickou plicnf va-
zodilata¢ni lé¢bu (inhibitory endotelinovych
receptor(, inhibitory fosfodiesterdzy-5, pro-
stanoidy). Pfed zahdjenim Iécby je viak nutné
podrobné vysetfeni v centru pro VSV, které
odlisi ES od jinych cyanotickych VSV, které
mohou byt operabilni diky pfitomné stendze
plicnice.

Zaveér

U dospélych pacient(i s VSV je tfeba na specia-
lizovaném pracovisti podrobnym vysetienim
stanovit pfesnou diagndzu a presny rozsah
a vyznam rezidudlnich nalezU. Pacienty s ne-
vyznamnymi nalezy je tfeba zbavit obav z nor-
malnich pohybovych aktivit a sportu. Nékteff
pacienti vyZadujf ndcvik sprdvného dychani,
rehabilitaci, uc¢innou Ié¢bu nadvahy, psy-
choterapii, pfipadné socidlni poradenstvi.
U Zen ve fertilnim véku je dalezité probrat
vhodné a nevhodné metody antikoncepce,
moznost a riziko téhotenstvi, rozhodnout
o lécbé v pribéhu téhotenstvi a o zplsobu

vedeni porodu, ale i o nac¢asovani pripadné
reoperace s ohledem na plénované tého-
tenstvi. Zdvazné rezidudini ndlezy a zdvazné
neoperované VSV je tfeba fesit vhodnym
zpUsobem, vzdy po podrobném vysvétlenf
a dohodé s pacientem. Reseni mé byt kom-
plexni, s odstranénim i stfedné vyznamnych
rezidudlnich ndlezd, které by mohly progre-
dovat. Antiarytmicka Iécba je feSena kom-
plexné katetriza¢ni intervenci, chirurgicky
nebo kombinacf obou metod.

Pri sledovani dospélych s VSV se vyplatf:

mit pfesné informace o typu VSV a typu ope-
race (operaci) v détstvi,

nespoléhat se na to, Ze malé symptomy zna-
menaji vzdy pfiznivy nélez, i prognosticky
zavazny rezidualnf ndlez mize byt zcela

asymptomaticky,

nechat konsilidrné posoudit klinicky stav
a echokardiograficky nalez ve specializo-
vaném centru, které rozhodne o dalsim
postupu,

pii podezieni na infek¢ni endokarditidu
odebrat vzdy hemokultury pfed zavedenim
antibiotické lécby,

zachytit pfipadné arytmie na EKG, které
mUze byt posouzeno pfi pldnovani antiaryt-
mické intervence (katetrizacni ¢i chirurgické).

V Nemocnici Na Homolce bylo od roku
2005 operovano vice nez 840 dospélych
s VSV s 30denni mortalitou na drovni 1,36 %.
Komplexni a vzacné VSV tvorily 47 % ope-
raci. Reoperace po operaci v détstvi tvo-
fily 44 % vykonU [18]. Klademe dlraz na za-
chovné operace, (pokud to nalez dovoluje)
anaménéinvazivni chirurgické pfistupy. U slo-
Zitéjsich VSV je nutny kombinovany tym slo-
zeny z détského a dospélého kardiochirurga
a kardio-anesteziologa se zkusenostmi s he-
modynamikou a pooperacnim pribéhem
u komplexnich VSV.

Podpoieno MZ CR - RVO, Nemocnice Na Homolce -
NNH-00023884, 1G140201.
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