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Souhrn

Vizhledem k excelentnim vysledkdim détské kardiochirurgie preziva vétsina zen po operaci vrozené srde¢ni vady do dospélého véku. V poslednich dvou dese-
tiletich jsme svédky rychlého nardstu poctu zen v reprodukénim véku, které jsou nositelkami vrozené srdecni vady nebo podstoupily operaci vrozené srdecni
vady v détstvi. Clanek prinasi prehled problematiky gravidnich Zen s vrozenou srde¢ni vadou, zabyva se stanovenim rizika pro téhotnou ve vztahu k zakladnf
diagndze, moznostmi prekoncepcni péce a nejcastéjsimi komplikacemi v gravidité ve. moznostf jejich fesent.

Klicova slova

gravidita — vrozené srdec¢ni vady — porod — materska mortalita — rizikova stratifikace

Congenital heart disease in pregnancy
Abstract

Most women after surgery for congenital heart disease in childhood survive until an adult age. There has been an increasing number of women with conge-
nital heart disease in the Czech Republic who want to become pregnant. The article presents and gives an overview of the issues associated with pregnant
women with congenital heart defects and deals with the assessment of risk for the pregnant woman in relation to the basic diagnosis, the possibilities of pre-

conception care and the most common complications in pregnancy and possible solutions.
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Uvod

Prevalence vrozenych srdecnich vad (VSV)
se pohybuje mezi 0,4 a 1,5 % [1]. Diky exce-
lentnim vysledkim détské kardiochirurgie pre-
7iva do dospeélosti témér 90 % pacientl v¢. nej-
tézsich komplexnich VSV [2]. Dasledkem je
nardstajici pocet zen ve fertilnim veéku s VSV
neoperovanou nebo po operaci v détstvi, coz
v kombinaci se zvysujicim se vékem téhot-
nych Zen v poslednich letech predstavuje ri-
zikovy faktor kardiovaskularnich (KV) kompli-
kacf v gravidité.

Epidemiologie

Ve vyspélych zemich se KV komplikace vy-
skytuji u 0,2-4 % téhotnych zen. V posled-
nich dvou desetiletich jsme svédky nardstu
materské mortality ve vyspélych zemich [3].
PfestoZe v USA ma chronické srde¢nf one-
mocnéni jen 1,4 % rodicek, KV onemocnéni
gravidnich Zen je hlavni pfi¢inou matefské
mortality a podili se na celkové hospitalizacni

mortalité 28 % [4,5]. Podil umrti v souvislosti
s graviditou u VSV ale zGstava vcelku nizky
oproti Zendm se ziskanym srde¢nim onemoc-
nénim. Tato skutec¢nost je z vetsi ¢asti zpUso-
bena sledovanim fertilnich zen s VSV ve spe-
cializovanych centrech, kde se Zzendm dostava
poradenstvi prekoncepcné a v gravidité jsou
pravidelné v centrech sledovény, na rozdil od
Zen se ziskanymi KV chorobami, u nichZ ¢asto
dochdzi k primomanifestaci srde¢niho one-
mocnéni aZ v gravidité.

Fyziologické zmény v téhotenstvi,
béhem porodu a v poporodnim
obdobi

V téhotenstvi narlista srde¢ni vydej o 30-50 %,
zpocatku je ndrlst dan rdstem tepového
objemu, v pozdéjsi fazi gravidity, priblizné od
20. tydne, pak narlstem tepové frekvence.
Soucasné dochdzi k poklesu systolického a dia-
stolického krevniho tlaku (TK) vlivem snizené
cévni rezistence. Diastolicky TK (dTK) v pri-

béhu 2. trimestru dosahuje minima, naopak ve
3. trimestru se postupné jeho hodnoty navraci
k normé. Bolestivé kontrakce v druhé dobé po-
rodni zvysujf srdecni vydej a systémovou cévni
rezistenci, dochazf k nardstu systolického TK
(sTK) 0 15-25 %, dTK 0 10-15 %. Po porodu
diky autotransfuzi krve z délohy a uvolnéné
dolInf duté Zile dochazi k dalSimu nardstu sr-
decniho vydeje. Téhotenstvi téZ provazi cetné
zmeény v hemokoagula¢nich parametrech, jako
je zvysena koncentrace koagulacnich faktord,
fibrinogenu, zvysend adhezivita desticek a sni-
zena fibrinolyza, ¢imz je navozen hyperkoagu-
la¢ni stav.V kombinaci s omezenym vendznim
navratem na podkladé Utlaku dolni duté Zily
téhotnou délohou pfispiva k vyssimu riziku
tromboembolickych komplikaci. Hormondalni
zmény u gravidni zeny vedou taktéz k rozvol-
néni pojivové tkdné, ¢imz stoupd riziko disekce
aorty hlavné u geneticky podminénych aorto-
patii (MarfanGv syndrom, Loyes-Dietz(v syn-
drom, Turnerdv syndrom).
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Tab. 1. Prekoncepéni management.

popis anatomie a hemodynamiky VSV
klinické vysetreni v¢. NYHA

EKG

ECHO

zatézovy test

zobrazovaci metody dle typu VSV (CT, MR)

posouzeni pridruzenych rizik (komorbidity, nekardidini medikace)

posouzen( rizika pro plod (potrat ¢i hypotrofie plodu)

progndza matky a jeji schopnost péce o dité

genetické poradenstvi (riziko pfenosu VSV na plod)

informovanost partnera a jeho zapojeni do rozhodovani

zvazeni moznosti korekce VSV pred téhotenstvim

VSV - vrozené srde¢ni vady, ECHO — echokardiografie

Management planovani gravidity

u zen s VSV

Optimalnim postupem je vy3etfenifertilni zeny
pred graviditou a stanoveni stupné rizika té-
hotenstvi jesté pred pocetim (tab. 1). Bohuzel
ale stale pocetnd skupina zen podceriuje pre-
koncepcni doporucenf kardiologa s ohledem
na jejich zakladni diagndzu a casto se s té-
hotnou Zenou potkdvame az v gravidité, ne-
ziidka i v pokrocilé fazi. Zakladem prekoncepc-
niho managementu je podrobné kardiologické
vysetfen( zahrnujici klinické vysetfeni, zhod-
noceni funkéni klasifikace NYHA, EKG, echo-
kardiografické vysetteni, zatézovy test a dalsi
zobrazovaci metody (CT, MR). Nezbytné je
prekoncepc¢né vysadit embryotoxickou medi-
kaci (napf. inhibitory angiotenzin konvertujici
enzymU — ACEI, sartany, spironolakton, amio-
daron apod.). Déle je tfeba pfi pldnovani gravi-
dity zohlednit progndzu matky a jeji schopnost
postarat se o dfté v budoucnu, jeji psychicky
stav (u VSV spojenych s mentéIni retardaci) a ve
slozitéjsich pfipadech detailné informovat a za-
pojit partnera do procesu rozhodovan.

Genetické poradenstvi

Soucasti planovani téhotenstvi je téZ gene-
tické poradenstvi. Pravdépodobnost vzniku
VSV u ditéte zdravych rodict je 0,6-0,8 %, riziko
dédi¢nosti izolované VSV od rodice s VSV je
priblizné 3-5 % [6]. Riziko dédi¢nosti je ob-
zvlasté vysoké pfi obstrukci vytokového traktu
levé komory, v¢. syndromu hypoplastického
levého srdce. Genetické poradenstvi je ne-
zbytné u vrozené podminénych aortopatif
s vysokym rizikem pfenosu genetické mal-
formace na plod (Marfantv syndrome, Loy-

es-Dietz0v syndrom apod.) a u genetickych
malformaci asociovanych s konotrunkalnimi
abnormitami ¢i bikuspidni aortalni chlopni
(napft. 22g11 delece, Williams-Beuren ¢i Holt-
-Oram syndrom).

Kardiovaskularni diagnostika

v prubéhu téhotenstvi

EKG, echokardiografie (transthorakalni a tran-
sezofagedlni) — predstavuji zakladni vysetio-
vaci metody a Ize je pouzit opakované v pri-
béhu téhotenstvi bez rizik pro plod i matku.

Zatézovou ergometrii je doporuceno pro-
vadét u asymptomatickych zen s vyznamnou
aortalni stendzou k oziejmenf tlakové reakce
na dynamickou z&téz, EKG zmén ¢i provokaci
symptomd. V pffpadé pozitivity testu, tzn. vy-
skytu symptomd, poklesu TK pod vychozi hod-
noty ¢i provokaci ischemickych EKG zmén, do-
porucujeme korekci aortalni stendzy jesté pred
graviditou. Ke zhodnoceni funkéni kapacity je
testindikovan u zen s funkené jednou komorou,
u Fontanovské cirkulace a nekorigované trans-
pozice velkych tepen po atridInim switchi, kde
téZ sledujeme tepovou rezervu. U pacientek
s Ebsteinovou anomalif trikuspidalni chlopné
pomuze zatézovy test odhalit desaturaci pfi
z4tézi v pritomnosti patentniho foramen ovale
(PFO) ¢i zkratu na Urovni sinf a posoudit pri-
tomost zatézi provokovanych arytmi. Test do
80 % predikovaného maxima Ize provést u jiz
gravidni Zeny bez zvyseni rizika potratu.

RTG hrudniku - |ze provést s nizkym ri-
zikem do 14 dni od poceti a poté az po
12. tydnu gravidity.

Magneticka rezonance - nativni vysetfeni
Ize v gravidité provést a je preferovano pred

CT vysetrenim. Pouziti kontrastni latky gado-
linia je vsak kontraindikovéno pro jeho pre-
chod uteroplacentéarni bariérou.

Scintigrafie - je nevhodnd, nebot dochazi
ke kumulaci radiofarmaka v mocovém méchyii
matky, a tudiz k radia¢ni zatéZi plodu.

Elektrofyziologické a katetriza¢ni vyset-
feni — provadime pouze v nevyhnutelnych
indikacich, pokud jsou nezbytna, Ize je pro-
vést optimalné z radidlniho pfistupu az po
12. tydnu gravidity.

Kardiochirurgicky vykon

u gravidnich

Mimotélni obéh (extracorporeal circulation —
ECC) vzdy predstavuje obrovské riziko ztraty
plodu a fetdIni mortalita dosahuje az 20 % [71.
Kardiochirurgické resenf je doporuceno pouze
pfi selhani farmakologické ¢iintervencni lécby.
V piipadé nutnosti je doporuceno kardiochi-
rurgicky vykon provést mezi 13.a 28. tydnem
gestace. Progndza plodu je Uzce spjata s jeho
gestacnim stafim. V pfipadé nezbytnosti ur-
gentniho kardiochiurgického vykonu je
u plodu > 26 tydn( doporucen porod cisaf-
skym fezem na kardiochirurgickém sale a na-
sledné zahdjeni srde¢ni operace u matky.

Intervencni vykony u gravidnich
Pi nezbytnosti provést intervencnf vykon je
optimalnf jej nacasovat na 2. trimestr az po
dokonceni organogeneze a mél by byt pro-
vadeén na pracovisti s dostatkem zkusenosti.
Je tfeba zkratit dobu ozareni plodu, pouzit ra-
didIni pfistup a odstinéni délohy.

Porod - nacasovani a zplisob
vedeni porodu

Porodni plan by mél byt vytvoren jiz v pribéhu
gravidity a zaznamenan v dokumentaci. V pfi-
padé stfedné a vysoce rizikové gravidity je do-
poruceno vyjadfeni heart teamu specializova-
ného centra. Sou¢asnym trendem je vaginaini
porod, ktery je doporucovan vétsiné pacientek
s VSV. Vyhodou je mensi krevni ztrata a nizsf
riziko infekce a tromboembolickych kom-
plikaci oproti porodu cisafskym fezem. Data
z registru ROPAC (Registry on Pregnancy and
Cardiac Disease) neprokazala benefit planova-
ného cisafského fezu [8]. V prlbéhu vaginal-
niho porodu je mozno uZit epidurdini anestezii
vyjma vad s obstrukci vytokového traktu levé
komory z ddvodu vysokého rizika systémové
hypotenze. Indukce porodu je doporucena po
40. tydnu gestace u viech Zen s KV onemoc-
nénim. Profylaxe infekéni endokarditidy nenf
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pausélné doporucovana [9]. Karidiologické in-
dikace k cisarskému fezu shrnuje tab. 2.

Rizikova stratifikace téhotnych

s vrozenou srdecni vadou

Riziko komplikaci v téhotenstvi je ddno za-
kladnim onemocnénim, funkci levé komory,
funkenfklasifikaci, pfitomnosti cyandzy, plicni
hypertenzi a daldimi komorbiditami (musku-
loskeletarni patologie, mentéIni retardace atd.).
V klinické praxi je doporuceno pouzit modifi-
kovanou klasifikaci WHO, kterd je soucastf ak-
tudlnich doporucenf Evropské kardiologické
spole¢nosti pro lécbu KV chorob v gravidité
z roku 2018 [10]. Tabulka s klasifikaci je uve-
dena v editorialu tohoto ¢isla [11]. Téhoten-
stvi Ize tedy rozdélit na nizkorizikova (mWHO 1),
strednérizikova (mWHO 11, Ill) a téhotenstvi
s vysokym rizikem (mWHO V). Tfida riziko-
vosti se mUze v pribéhu téhotenstvi ménit
s ohledem na aktudIni stav pacientky a je tfeba
ji pfehodnocovat kazdou klinickou nédvstévu.
Pri rozhodovani je dllezité stanovit pravdépo-
dobnost komplikacf a rozlisit mezi komplika-
cemi, které jsou snadno fesitelné (napf. sinové
arytmie), a témi, které mohou byt fataIni (napf.
cévni mozkova piihoda pfi Spatné vedené
antikoagula¢ni 1é¢bé u zen s mechanickymi
chlopennimi néhradami) [7]. Soucasti stratifi-
kacniho procesu je i otazka, zda mize inter-
vence ¢i korekce VSV pfed pocetim sniZit riziko
v gravidité. Tuto skutec¢nost je tieba bedlivé
zvazit, nebot nékdy mdze byt provedena ope-
race vétsim rizikem nez ponechana nefesena
VSV. Napfiklad Zena s asymptomatickou aor-
talnf stendzou a normalni hemodynamickou
odpovédi na zatéz je v mensim riziku piihod
nez zena s mechanickou chlopenni ndhradou.
TaktéZ profylaktickd nahrada pulmonalni
chlopné u Zen s méné vyznamnou regurgitaci
predstavuje riziko infekéni endokarditidy a zvy-
Suje pravdépodobnost opakovanych intervenci
vbudoucnu [12].V pfipadé stiedné a vysoce ri-
zikového téhotenstvi je doporuceno zhodno-
cenf klinickych nalezd a rizik multidisciplinarnim
tymem (pregnancy heart team), optimalné
v ramci center pro VSV, jehoZ soucasti jsou kar-
diolog, kardiochirurg, anesteziolog, neonatolog,
genetik, hematolog a dalsi specialisté [10,13].

Prehled doporuceni u jednotlivych
VSV dle stupné rizika

Vrozené srdecni vady

dle mWHO II-1ll

Defekt septa sini (ASD) a defekt septa
komor (VSD) (mWHO Il) — mélo a stfedné vy-

znamné zkraty na Urovni sinf a komor jsou v té-
hotenstvi dobfe tolerovany, hemodynamicky
vyznamny zkrat je indikaci k intervenci ¢i ope-
raci pred pldnovanou graviditou. Vzhledem
k asi 5% riziku tromboembolickych komplikaci
u neuzavieného sifového defektu je nutna
profylaxe tromboembolie jako ¢asna mobili-
zace a profylaktické podani heparinu ¢i niz-
komolekularniho heparinu (low molecular
weight heparin — LMWH). V pribéhu porodu
je tfeba myslet i na riziko paradoxni emboli-
zace pfi mozném pravo-levém zkratu.

Defekt atrioventrikularniho septa (AVSD)
(MWHO II-Ill) s vyznamnym zkratem ¢i vy-
znamnou mitralni regurgitaci je doporuc¢eno
korigovat pred téhotenstvim, obdobna pra-
vidla plati i pro vyznamnou rezidudlni mitralni
regurgitaci po operaci v détstvi.

Koarktace aorty po korekci (CoA) predsta-
vuje pro téhotnou Zenu strednf riziko (mWHO
[I-111). Téhotenstvi i u nevyznamné rekoark-
tace je spojeno s rizikem ruptury ¢i disekce
v prekoarktacni ¢asti aorty. Hypertenze mtze
byt pfi¢inou ruptury aneuryzmatu mozkové
tepny s naslednym krvacenim do mozku.
K rupture preformovaného aneuryzmatu moz-
kové tepny ale mize dojit i bez soucasné pri-
tomné hypertenze.

Pulmonalni stenéza (PuS) byva obecné
dobre tolerovana. Vyznamna PuS muze vést
k selhani pravé komory a k arytmiim a je pre-
diktorem matefskych komplikaci, obzvlasté
u jiz pritomné pravokomorové dysfunkce.
Pacientka s vyznamnou pulmonélni stendzou
vyzaduje sledovani po 1-2 mésicich a v pri-
padé vyskytu symptomu ¢i poklesu funkce
pravé komory |ze provést perkutdnni balon-
kovou valvuloplastiku v téhotenstvi.

Pacientky po korekci Fallotovy tetralogie
(TOF), u nichz je nejcastéjsim rezidudlnim na-
lezem pulmonalni regurgitace, toleruji gravi-
ditu dobfe (mWHO II). U vétsiny pacientek jsou
doporuceny kontroly kazdy trimestr, v pfipadé
vyznamné pulmonalnf regurgitace pak sledu-
jeme pacientku 1x za 1-2 mésice. Kardialnf
komplikace byly popsény u 8 % Zen, pfevazné
u Zen s jiz zavedenou kardialni medikaci pred
téhotenstvim [14]. Nejcastéjsimi komplikacemi
jsou arytmie, srdecnf selhani (SS) a intraute-
rinni rastova retardace plodu [15]. Nahrada
plicnicové chlopné bioprotézou je indikovana
pred graviditou u Zen s vyznamnou pulmo-
nalnf regurgitaci a dilataci pravé komory spl-
nujici volumova kritéria ziskand z vysetfeni MR.
Pravostranné SS fesime v gravidité primarné
konzervativné Setrnou diuretickou terapif a kli-
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Tab. 2. Kardiologické indikace k cisar-

skému rezu.

tézka plicni hyperteze
Eisenmengertv syndromu

disekce aorty v¢. anamnézy disekce
dilatace aorty > 45 mm

porod pfi antikoagulacni lé¢bé
tézké srdecni selhani (EF < 30 %)

vyznamna aortalnf stendza

EF — ejekeni frakce

dovym rezimem, pfi refrakternim selhanf pak
zvazujeme ukonceni gravidity. Castym na-
lezem po operaci Fallotovy tetralogie je dila-
tace kofene aorty, kde pfirozmérech > 50 mm
téhotenstvi nedoporucujeme (mMWHO IV).

Ebsteinova anomalie bez symptom(, bez
cyandzy v klidu a pfi z&tézi, bez arytmii a SS
byva v gravidité dobre tolerovana (mWHO Il).
Vhodné je provedeni zatéZového testu pred
graviditou k posouzeni zatézové tolerance
a vylouceni zatézi indukované cyandzy ci
arytmii. Téhotenstvi nedoporucujeme zenam
symptomatickym, s vyznamnou trikuspidalni
regurgitaci, pfi sou¢asné cyandéze (v pfitom-
nosti PFO ¢i defektu septa sini) nebo pfi dys-
fukci pravé komory a SS, kdy doporuc¢ujeme
Zenam operaci vady pred graviditou. V pfitom-
nosti komunikace na drovni sinf je pacientka
pri trvale zvysenych pravosinovych tlacich
v riziku paradoxni embolizace. Pravdépo-
dobnost progrese arytmif pfi jiz pfitomném
WPW syndromu (Wolff-Parkinson-White syn-
drome) je taktéz zvysend. Cyandza matky po-
tencuje pravdépobnost pred¢asného porodu
i potratu.

Pravou komoru v systémové pozici na-
chdzime u nekorigované transpozice velkych
tepen po atridlnim switchi dle Mustarda ¢i
Senninga (NTGA) a u vrozené korigované trans-
pozice velkych tepen (ccTGA). Rizikovost gra-
vidity je déna systolickou i diastolickou funkci
pravé komory, kterd byva trvale mirné snizena.
Pfestoze vétsina zen se systémovou pravou ko-
morou toleruje téhotenstvi vcelku dobfe, riziko
selhanf pravé komory a progrese regurgitace
systémové AV chlopné je vyrazné zvysené.
SS byva casto ireverzibilni [16]. Viysoka je prav-
dépodobnost hypotrofie plodu a pred¢asného
porodu (az 38 %). Téhotenstvi nedoporucu-
jeme Zenam se stfedné tézce a tézce snizenou
funkci pravé komory (EF < 40 %), ve funkeni
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tfidé NYHA III/IV nebo v piftomnosti vyznamné
trikuspidalni regurgitace. Prekoncepcné pro-
vadime u zen vysetifeni MR, kterd zhodnoti
funkci systémové pravé komory a taktéz je
schopna semikvantitavné zhodnotit vyznam-
nost trikuspidalni regurgitace. V pribéhu té-
hotenstvi sledujeme Zeny 1x mési¢né nebo
1X za 2 mésice.

Fontanovska cirkulace (spole¢na komora
po TCPC - total cavo-pulmonary connection)
predstavuje stfedné zvysené riziko v pfipadé,
Ze nejsou u pacientky pfitomny kompliku-
jici faktory (mWHO IIl). Hemodynamika Fon-
tanovské cirkulace neumoznuje v téhoten-
stvi adekvatné zvysit srde¢ni vydej a trvale je
pritomna Zilni hypertenze. Téhotnd je v riziku
vzniku arytmif, SS a tromboembolickych kom-
plikaci. Plod je ohrozen intrauretinni rdstovou
retardaci, pred¢asnym porodem, nizkou po-
rodni hmotnosti a rizikem potratu, ktery je
udavéan az v 50 % [17]. Nezanedbatelné je
i riziko peripartélniho krvaceni [18]. Téhotenstvi
nedoporucujeme u pacientek s klidovou satu-
raci < 85 %, snizenou funkci spole¢né komory,
pfi pfitomnosti stfedné vyznamné a vyznamné
regurgitace systémové AV chlopné, pro-
tein-losing enteropatii ¢i refrakternich aryt-
mifch. V téchto pfipadech je gravidita zati-
Zena vysokym rizikem (mWHO IV). Pokud je
jiz pacientka s Fontanovskou cirkulaci gravidn,
je tfeba peclivé klinické sledovani 1x mésicné,
pripadné sifové arytmie by mély byt reseny
promptné elektrickou kardioverzi. PInd an-
tikoagula¢ni 1é¢ba je indikovana pfi vyskytu
arytmif, pfitomnosti fenestrace nebo jiného
pravo-levého zkratu a anamnézy trombodzy
¢i embolizace. Pokud indikujeme LMWH, je
nutna tésna monitorace hladin antiXa. U Zeny
s Fontanovskou cirkulaci Ize tedy o gravidité
uvazovat pouze v pffpadé asymptomati¢nosti
pacientky, dobré funkci spole¢né komory, pfi-
znivé spiroergometrii, nizkych hodnotach NT-
-proBNP, saturaci > 90 % a nepfitomnosti pro-
tein-losing enteropatie.

Vrozené srdec¢ni vady dle mMWHO IV
Plicni hypertenze a Eisenmengeriiv syn-
drom predstavuji velmi vysoké riziko pro
matku i plod. Matefskd mortalita se pohy-
buje mezi 16 a 30 % u plicni hypertenze [19]
a20a50 % u Eisenmengerova syndromu [20].
Neexistuje jednoznacné bezpecnd cut-off
hodnota stfedniho tlaku v plicnici urcujici zvy-
sené riziko gravidity, obecné je povazovano
riziko za nizsi pouze v pfipadé mirné plicni
hypertenze [19], v riziku jsou i oligosymp-

tomatické pacientky. Nej¢astéjsimi pficinami
amrti u plicni hypertenze jsou hypertenzni
krize, plicni trombozy a SS. Nejrizikovéjsim ob-
dobim pro mozné komplikace a imrti matky
je doba 3. trimestru, tésné po porodu a v ses-
tinedéli. Téhotenstvi by zené nemélo byt do-
poruceno. Pokud je jiz zena gravidni, je tfeba
diskutovat o ukoncenf gravidity. Pokracuje-li
gravidita, doporucujeme klidovy rezim, opa-
trnou diuretickou lé¢bu pfi SS a obezfetnou
antikoagula¢ni [é¢bu pfi sou¢asném riziku
tromboembolie i krvaceni, hlavné hemop-
tyzy. Kontroly provadime ve 3. trimestru
1% tydné. Sledovani v téhotenstvi a porod
u Zzen s plicni hypertenzi by mély byt fizeny
multidisciplindrnim tymem v rdmci speciali-
zovaného centra pro VSV. Béhem porodu je
tfeba zamezit situacim, které vedou k vazo-
dilataci, poklesu vaskularni rezistence a na-
sledné ke snizeni srde¢niho vydeje. Rizikova
je celkovd anestezie, regiondlni anestezie je
preferovéna. U pacientek s Eisenmengerovym
syndromem vede pokles vaskularni rezistence
k prohloubenfi pravo-levého zkratu, zhorsenf
cyandzy, riziku paradoxni embolizace a sni-
Zeni pritoku plicemi. Téhotenstvi ¢asto konci
potratem, pfi klidové saturaci matky < 85 %
je sance na porod zZivého plodu méné nez
15 % [21].V pfipadé, Ze fertilni zena uzivéa bo-
sentan ¢ijiné inhibitory receptord pro endo-
telin, je tfeba vzhledem k embryotoxicité tuto
medikaci ukoncit jesté pred graviditou s ve-
domim nérdstu materského rizika. Moznou
néhradou je peroralni sildenafil. Porod je po-
dobné jako u plicni hypertenze tieba smé-
fovat do expertniho centra.

Vzacné fesime graviditu u pacientek s cy-
anotickou vadou bez plicni hypertenze
(nejcastéji se jedna o komplexni vadu, ktera
je inoperabilni, s vybalancovanou hemody-
namikou, nebo vadu po paliativnim feseni). Pfi
saturaci matky > 90 % je riziko potratu 10 %,
naproti tomu pfi saturaci < 85 % je pravdeépo-
dobnost porodu Zivého ditéte jen 12 % a je
velké riziko intrauterinni rlstové retardace,
predcasného porodu ¢i potratu [21]. ZatéZovy
test pred graviditou indikujeme pfi saturaci
mezi 85 a 90 %, pri zatézi navozeném rychlém
a vyznamném poklesu saturace téhotenstvi
nedoporucujeme. Vzhledem k riziku trombo-
embolickych pfihod a paradoxni embolizace je
tfeba zvazit profylaxi LMWH za soucasné kon-
zultace s hematologem.

Tézka symptomaticka obstrukce vytoku
levé komory (vyznamnd aortainf stendza,
vyznamna subvalvarni a supravalvularni

stendza aorty) je u tehotné spojena s ne-
schopnosti adekvatné zvysit srdecni vyde),
narlsta riziko SS a hypoperfuze plodu. V pfi-
padé symptomatické obstrukce vytoku levé
komory indikujeme operacni feseni pied gra-
viditou. S ohledem na stiednf riziko v gravi-
dité (mWHO Ill), které predstavuje pfitomnost
mechanické chlopné, je vhodnou variantou
Rossova operace bez nutnosti antikoagulacni
¢i antiagregacni léc¢by nebo nadhrada aor-
taIni chlopné bioprotézou. V pfipadé asymp-
tomati¢nosti doporucujeme Zené absolvovat
zatézovy test pred graviditou. P¥i jeho poziti-
vité, tj. poklesu TK pfi zatéZi pod vychozi hod-
notu, vzniku symptomd ¢i ischemickych EKG
zmén, doporucujeme operacni feseni vady
pred graviditou. Pfi stfedné vyznamné ob-
strukci vytoku levé komory graviditu povolu-
jeme a je zatizena stfednim rizikem s nutnostf
kontrol 1x za 2 mésice.

Vyznamna nativni koarktace, rekoark-
tace a pseudoaneuryzma po operaci
koarktace aorty predstavuji pro téhotnou
Zenu vysoké riziko ruptury aorty a mély by
byt korigovany pred téhotenstvim. Vyznam-
nost (re)koarktace hodnotime méfenim tlako-
vého spadu mezi hornimi a dolnimi konceti-
nami, pfitomnostf klidové a zatézf indukované
hypertenze a posouzenim morfologie aorty
pomoci zobrazovacich metod (CT, MR, kate-
trizace). Lé¢ba hypertenze musi byt vedena
obezfetné s védomim rizika hypoperfuze
plodu ¢i potratu pfi prilisné kompenzaci hy-
pertenze a také s vyssim rizikem preeklampsie
pfi neadekvatni korekci TK.

Choroby aorty, geneticky podminéné
aortopatie — hemodynamické a hormonalini
zmeény v téhotenstvi jsou spojeny se zvysenym
rizikem disekce aorty [22]. Nejvétsi pravde-
podobnost disekce aorty je ve 3. trimestru
(50 %) a ¢asné po porodu (33 %). Rizikovymi
faktory dilatace aorty jsou hypertenze a vyssi
vek matky. Pacientky s patologif aorty by mély
byt sledovéany po celé téhotenstvi a dalsich
6 mésicl po porodu. U Zen s vysokym rizikem
disekce jsou doporuceny ¢asté kontroly v me-
sicnich intervalech, u stfedné a nizce rizikovych
zen dostacuji kontroly po 3 mésicich. Pred gra-
viditou je vhodné zobrazenf celé aorty pomoci
CT nebo MR, je-li to nutné, Ize v prabéhu gra-
vidity provést vysetieni MR bez pouziti gado-
linia. Striktni kontrola hypertenze je nedilnou
soucasti v prlbéhu celého téhotenstvi, do-
poruceny jsou betablokdtory, u pacientek
s Ehlers-Danlosovym syndromem typu IV je
vhody celiprolol i u normotenznich Zen [23].
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Tab. 3. Aortalni choroby.

Problematika téhotenstvi u Zen s vrozenou srdec¢ni vadou

Marfanav

syndrom
lokalizace kdekoliv, nejcastéji
aneuryzmatu/ v oblasti Valsalvo-
disekce vych sinl

riziko disekce vysoké 1-10 %

abnormity dury
mitralni regurgi-
tace arytmie

komorbidity

ascendentni aorta
>45 mm
> 40 mm v pripadé
rodinné ananézy
disekce ¢i nahlé
srde¢ni smrti

téhotenstvi neni
doporuceno

ASI — aortic size index

Vdechny Zeny s geneticky podminénou aorto-
patii by mély byt prekoncepené informovany
o riziku disekce. Poradenstvi, sledovani a porod
by mély probihat ve specializovanych centrech
VSV s dostupnosti kardiochirurgie. Cisafsky
fez je doporucen pfi rozmeérech ascendentnf
aorty > 45mm a u Zen s anamnézou disekce.
Pokud dojde v prlibéhu gravidity k progresivni
dilataci aorty a je-li plod Zivotaschopny, dopo-
rucujeme chirurgické reseni's plodem in utero.
Pokud je plod neviabilni, ndsleduje po kardio-
chirurgickém vykonu porod cisafskym fezem.
V piipadé vzniku disekce typu A v téhoten-
stvi postupujeme podobné, fetdlni mortalita
pfi mimotélnim obéhu je 20-30 %. Pfi desekci
typu B postupujeme primdrné konzervativné
se striktni kontrolou TK. Podrobnéjsi informace
o geneticky podminénych chorobdach aorty
shrnuje tab. 3.

MarfanGv syndrom — prevalence je uda-
vana 1:5000 a nejcastéji je dilataci postizena
aorta v misté Valsalvovych sin(, ale postizen
mdze byt kterykoli Usek aorty. Casto je pfi-
druZena mitraIni regurgitace a durdlni abnor-
mity. Riziko disekce v gravidité se pohybuje
mezi 1 a 10 %, nejcastéji je kolem 3 % [24]
a stoupad Umérné rostoucimu diametru aorty.
V asi 1% riziku disekce jsou i zeny s sifi kofene
aorty < 40mm.V prlbéhu téhotenstvi mize
dojit k dal3f dilataci kteréhokoli Useku aorty
vlivem hormonalnich zmén, jenz maze byt re-
verzibilni. Pfi rozméru kofene aorty 40-45mm
je doporuceno operacni feseni pred gravi-

Bikuspidni
aortalni chlopen

ascendentni aorta

nizké < 1 %

aortalni stendza
aortaln{
regurgitace

Loeys-Dietziiv
syndrom

kdekoliv

vysoké 1-10 %
abnormity dury
mitralnf
regurgitace

Turnertv
syndrom

ascendentni aorta,
oblouk, descen-
dentni aorta

vysoké 1-10 %

hypertenze
diabetes
bikuspidni aor-

Ehlers-Danlostv
syndrom typ IV

kdekoliv

vysoké 1-10 %

abnormity dury
ruptura délohy

ascendentni aorta
>45 mm
> 40 mm v pfipadé
rodinné anamnézy
disekce ¢i nahlé
srde¢ni smrti

ascendentni aorta
> 50 mm nebo
> 27 mm/m?

ditou, jsou-li soucasné pfitomny dalsf rizi-
kové faktory, jako je rodinnd anamnéza di-
sekce ¢i dynamika progrese rozméru aorty.
Pfi aorté > 45 mm graviditu nedoporucujeme
a je indikovano operacni fesenf pfed koncepci,
a to bud zachovna operace dle Davida, pfi ne-
moznosti zachovné operace pak operace dle
Bentalla ¢i pouze ndhrada ascendentni aorty.
Relativné novou metodou je moznost zpev-
néni kofene a ascendentni aorty implantacf
extraaortalni sitky Exovasc, jejiz textilni mate-
ridl postupné vroste do adventicie a zabrani
dalsi progresi dilatace. V pribéhu gravidity se
téz setkdvdme s progresi mitralni regurgitace.

Turnertv syndrom - celkem 50 % Zen
s Turnerovym syndromem ma KV abnormity
jako dilataci aorty, bikuspidni aortaIni chloperi
(25 %) a koarktaci aorty (10 %). K spontannimu
téhotenstvi dojde velmi zfidka, a tak jsme v po-
sledni dobé svédky nardstajiciho poctu té-
hotnych Zen s Turnerovym syndromem po
IVF donorskymi oocyty. Vzhledem k tomu, Ze
matefska mortalita je 100X vetsi nez v bézné
populaci a asi 2 % gravidnich Zen umira na
disekci aorty [25], je treba kazdé téhoten-
stvi u Zzeny s Turnerovym syndromem po-
vazovat za rizikové. Riziko disekce dale na-
rlstd v pfitomnosti hypertenze, bikuspidni
aortaIni chlopné a koarktace aorty [26]. Té-
hotenstvi je kontraindikovano pfi rozmérech
aorty = 25 mm/m? nebo > 35 mm (s ohledem
na maly vzrlst je nutnd indexace rozmérd na
povrch téla), koarktaci aorty, nekontrolované

talni chlopen
koarktace
infertilita

ASI > 25 mm/m? vsechny pacientky

hypertenzi, anamnéze disekce ¢i predchozi
operaci aorty ¢i chlopni. Pfi rozmérech aorty
mezi 20 a 25mm/m? a nepiitomnosti riziko-
vych faktor(i je gravidita mozné se stredné zvy-
senym rizikem (MWHO lll), ale je nutné tésné
sledovani rozmeér( aorty ultrazvukem a v pfi-
padé nérlstu diametru o > 10 % je doporu-
¢eno zobrazeni MR. V pfipadé, Ze MR potvrdf
nardst rozmérd o > 10 %, je doporuceno ukon-
¢eni gravidity cisarskym rezem.

Bikuspidni aortalni chloper je spojena
s dilataci ascendentni aorty, ale s nizsim ri-
zikem disekce nez u Marfanova ¢i Turne-
rova syndromu (< 1 %). Téhotenstvi nedo-
poruc¢ujeme pfi rozmérech ascendentni
aorty > 50 mm (mWHO IV dle tab. 3). Stfednim
rizikem je zatiZzena gravidita pfi rozmérech
asendentni aorty 45-50mm a je nutné tésné
sledovani rozmérd ascendentni aorty v pri-
béhu téhotenstvi. Porod sekci doporucujeme
pfi aorté > 45mm, vaginalni porod je mozny
pfi rozmérech aorty 40-45mm za soucas-
ného zkraceni 2. doby porodni a vyvarovani se
hypertenze.

Ostatni geneticky podminéné aorto-
patie — téhotenstvi neni doporuceno u vas-
kuldrni formy Ehlers-Danlosova syndromu
(typ IV), kde se udava vysoka matefska mor-
talita zpUsobend rupturou délohy nebo di-
sekcf velkych tepen a Zil. V pfipadé ostatnich
geneticky podminénych aortopatif je téhoten-
stvi s vysokym rizikem. Posouzeni gravidity je
nutné multidispiplindrnim tymem.

Kardiol Rev Int Med 2018; 20(4): 273-278
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Zaveér

Planovani téhotenstvi u zen s VSV zacing jiz
pred pocetim. Optimalni je vysetfeni Zzen ve
specializovanych centrech, kde je provedena
stratifikace rizika a stanoven plén dalsiho sle-
dovanf v¢. formy vedeni porodu. Vétsina té-
hotenstvi je zatiZzena nizkym nebo stfednim
rizikem a je mozné sledovani regiondlnimi
kardiology. Viysokorizikové gravidity je nutné
monitorovat ve specializovanych centrech,
kterd jsou prostfednictvim multidisciplinar-
niho tymu schopna fesit Sirokou skalu moz-
nych komplikaci. Do budoucna se musime
pripravit na narst poctu téhotnych zen s VSV.
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