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Souhrn

Vrozené srdecni vady s plicni hypertenzi predstavuji malou a pfitom heterogenni skupinu s nejvyraznéj-
§imi symptomy a nejhorsi dlouhodobou prognézou ze vsech vad. Diky rozvoji kardiologie a kardiochirurgie
a samoziejmé prenatalni diagnostiky téchto pacientl nebude pribyvat. Predpokladem vzniku plicni hyper-
tenze je pritomnost levopravého zkratu. Plicni hypertenze vznika ¢astéji u zkratd umisténych za trikuspi-
dalni chlopni, diky velkému tlakovému spadu mezi systémovym a plicnim obéhem v téchto lokalizacich. P¥i
vyrovnani tlakd v systémovém a plicnim obéhu dochézi k otoceni zkratu, objeveni se cyanézy — rozviji se Ei-
senmengerQv syndrom. Komplikace jsou velmi ¢asté, spolecnym jmenovatelem je hypoxie, v pokrocilé fazi
mUzeme hovofit o multisystémovém onemocnéni. Lécba je symptomaticka, u kazdého Iéku je treba zvazit
dopad na vybalancovanou hemodynamiku, prinosem je moderni [é¢ba plicni hypertenze, pro terminalni pa-
cienty pfipada do Uvahy kombinovana transplantace srdce a plic. Vzhledem ke komplexnosti problematiky
tito pacienti patfi do specializovanych center.
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Abstract

Congenital heart defects with pulmonary hypertension. Congenital heart defects with pulmonary hy-
pertension represent small but heterogeneous group with the most pronounced symptoms and the worst
long-term prognosis. Owing to the advances in cardiology and cardiac surgery and, of course, pre-natal di-
agnostics, the number of these patients is not expected to increase. Presence of the left to right shunt is
prerequisite to pulmonary hypertension. Pulmonary hypertension frequently results from shunts found
behind the tricuspid valve, owing to the high pressure gradient between systemic and pulmonary circula-
tion in these locations. Compensation of the pressures in the systemic and pulmonary circulation leads to
reversal of the shunt and to cyanosis — Eisenmenger's syndrome develops. Complications are frequent,
with hypoxia as the common denominator; advanced stages are considered to be a multi-systemic disease.
Treatment is symptomatic, impact of any drug on balanced haemodynamics must be taken into account,
modern treatments of pulmonary hypertension are advantageous, combined transplantation of the heart
and lungs might be considered in terminally ill patients. Considering the complexity of these issues, these
patients should be managed by the specialised centres.
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Uvod
Vrozené srdecni vady (VSV), u nichz se vyvine
plicni hypertenze (PH), maji ze viech VSV, se
kterymi se setkavame v dospélosti, obecné nej-
vyraznéjsi symptomy a nejhorsi dlouhodobou
prognoézu [1]. Plicni hypertenze a z ni vyplyva-
jici komplikace je pfitom dsledkem pfiroze-
ného vyvoje VSV s levopravym zkratem. Pokud
zkrat neni feSen do dvou let po narozeni, vyssi
pritok plicnim fec¢istém vede k ireverzibilni pre-
stavbé a fixovani PH. Potom jiz neni mozné
zkratovou vadu radikalné fesit.

V dobé, kdy nebylo v moznostech kardiochi-
rurgie a intervencni kardiologie tyto zkratové,
ale i jiné vyznamné VSV fesit, dozivali se do-

spélosti jen nositelé hemodynamicky malo vy-
znamné vady, u nichz nebyla nutna korekce
a z hemodynamicky vyznamnych Castéji pravé
jen zkratové vady. Dospélosti se doZivalo jen
kolem 20 % vSech pacientl s VSV. U neope-
rovanych vyznamnych zkratd vznikala PH a tito
pacienti umirali na komplikace v casné dospé-
losti. Pohled na cyanotického pacienta v kar-
diologické ambulanci tehdy nebyl nijak zvlast
vzacny.

S rozvojem modernich metod diagnos-
tiky (v€etné prenatélni) a IéCby, zejména s roz-
vojem kardiochirurgie, se situace nastésti dra-
maticky zlepsila. Dnes se da dokonce fict, ze
je v_ moznostech moderni mediciny, aby pa-

cienti s VSV s PH vibec nepribyvali, protoze
jde o vady vesmés fesitelné. Stéle vsak doZivaji
pacienti, ktefi se narodili v nespravny cas nebo
nebyli operovani z jinych divodd. | tak je pohled
na cyanotického pacienta v kardiologické am-
bulanci dnes nastésti vyjimecny. Z dfivéjsich
(dajl vime, ze PH se v pFirozeném vyvoji u VSV
vyskytovala asi v 30 % vSech VSV [2], o sou-
Casné prevalenci mame jen mlhavé tuseni.
Pro vétSinu kardiologll jde o epizodické pri-
pady, ve specializovanych centrech pro VSV se
zfejmé naopak tito nejhorsi pacienti koncent-
ruji na Ukor téch méné symptomatickych, takze
jejich pomér ze vSech VSV je zde spie nadhod-
nocen. V soucasnosti se odhady pohybuji vét-
Sinou pod 5 % vSech VSV [3]. V nasi ambulanci
pro VSV v dospélosti ve FN Brno-Bohunice
predstavuji VSV s PH 2,6 % vSech sledovanych
VSV (z toho ti nejtéZsi — s Eisenmengerovym
syndromem — zastupuji 1 %). V budoucnosti
musi byt nasim cilem prevalence O %.

Prestoze tato skupina pacientd je pomérné
mald a pfitom velmi heterogenni, zaslouzi si
nasi pozornost. Nejen proto, ze jde vétSinou
o pomérné mladé lidi, ale také proto, ze se
v soucasnosti prece jen objevuji moznosti, jak
jim pomoci. Hlavné viak existuje spousta moz-
nosti, jak t€émto pacientdm nechténé uskodit,
protoZe jejich hemodynamika je unikatni
a vzorce osvédcenych medicinskych postupl
u nich ¢asto vedou k opaénym nez ocekavanym
blahodarnym efektam.

Patofyziologie

Podkladem k vyvoji PH je existence levopra-
vého zkratu, tzn. pfitomnosti komunikace mezi
systémovym a plicnim ob&hem. Krev tece ko-
munikaci podle tlakového spadu, tedy zpra-
vidla zleva doprava (ze systémového do plic-
niho obéhu). Ne u kazdé zkratové VSV se vsak
vyvine PH, i kdyz se ponecha po druhém roku

zivota. Rozhodujici faktory pro vyvoj PH jsou ze-
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jména: 1. velikost zkratu (defektu), 2. umisténi

zkratu, 3. interindividualni variabilita.

1. Velikost zkratu: Z prosté logiky véci vyplyva,
ze v&tSim defektem protece vétsi zkratovy
objem. Jinymi slovy velikost defektu je pfimo
Umérna velikosti objemového pretizeni, které
pritéka navic do plicniho obéhu.

2. Umisteni zkratu: Je zésadni v tom, Ze na
ném zaleZi, pod jakym tlakovym spadem je
krev zkratem hnana. Pokud je zkrat mezi
systémovym a plicnim obé&hem pted troj-
cipou chlopni, je tlakovy spad relativné maly
(anomalni néavrat plicnich Zil, defekt sifio-
vého septa). Naopak pokud je za trojcipou
chlopni (defekt komorového septa, oteviena
tepenna ducej) nebo je zkratova vada kom-
plexni jako kompletni AV kandl, spole¢ny ar-
teridlni truncus (jednokomorové srdce), je
tlakovy spad velky. K objemovému pretizeni
se pak pridava vyznamné tlakové pretizeni,
které vede fadové rychleji k PH.

3. Interindividualni variabilita: Casto jsme v kli-
nické praxi prekvapeni, ze u daného zkratu
je, nebo naopak neni PH v rozporu s nasi
opakovanou zkuSenosti. Lze pfedpokladat
podil kandidatnich gen( idiopatické plicni ar-
teridIni hypertenze (iPAH) nebo naopak ne-
znamych gen(, které chrani proti vyvoji PH,
dilezita jsou i pfidruzend onemocnéni apod.

Souhrnné se tedy da Fici, Ze neni zkrat jako
zkrat a riziko vyvoje PH u rGznych zkratovych
VSV je rlizné (tab. 1 a 2), nehledé nato, ze je
rGzné i u rlznych pacientd [4].

Jakmile zvySeni plicniho prétoku prekroci ur-
Citou (individudlni) mez, dojde k prestavbé plic-
niho fecisté, zpocatku reverzibilni, ale pokud
zvySeny plicni pritok trvé, dojde k ireverzibilni
prestavbé plicniho fecisté. Tento dé&j je identicky
jako u iPAH (hypertrofie medie, intimalni prolife-
race, fibréza a nakonec plexiformni léze a nekro-
tizujici arteritida [5] a vede k postupnému vze-
stupu plicni vaskularni rezistence (PVR) a PH.
Extrémni formou PH u VSV je Eisenmengertiv
syndrom, ke kterému dojde tehdy, pokud se tlak
v plicnim a systémovém Fecisti vyrovna a zkrat
se (aspon v nékterych fazich srdecniho cyklu)
otoCi na pravolevy. Neokyslicend krev z plicni
cirkulace pak mifi do systémové, coz vede k de-
saturaci a cyandze (tab. 3).

Klinicky obraz a diagné6za

Zasadnim symptomem, na néjz se ptame, je
stupen ndamahové dusnosti. V anamnéze déle
cilené patrame po synkopach, palpitacich, he-
moptyze a jinych krvacivych komplikacich.

VROZENE SRDECN[ VADY S PLICNI HYPERTENZ[

Tab. 1. Zkratové VSV, které mohou vést k PH [4].

jednoduché zkraty
pretrikuspidalnf

ASD

APVR
posttrikuspidani

VSD

PDA
kombinované zkraty
komplexni VSV

AVSD

truncus arteriosus

jednokomorové srdce (single ventricle — SV) (bez obstrukce plicni cirkulace)

transpozice velkych tepen s duceji nebo defektem komorového septa (TGA s VSD/PDA) (bez

obstrukce plicni cirkulace)

jina (system plicnf kolateraly a chirurgicky vytvorené paliativni spojky)

VSV - vrozené srdecnivady, PAH — plicni arterialni hypertenze, ASD (atrial septal defects) — defekt
sifiového septa, APVR (anomalous pulmonary venous return) — anomalni navrat plicnich zil, VSD
(ventricular septal defect) — defekt komorového septa, PDA (patent ductus arteriosus) — perzistujici
tepenna (Botallova) ducej, AVSD (atrio-ventricular septal defect) — defekt AV septa, TGA (transposi-
tion of the great arteries) — transpozice velkych cév.

Tab. 2. Riziko vzniku PH u nékterych VSV [3].

maly az stfedni ASD ~0%
maly az stredni VSD 3%
velky ASD (typicky azv 5.-7. dekadé) 10%
velky VSD 50%
truncus arteriosus, jednokomorové srdce ~100%

PAH - plicni arterialni hypertenze, VSV — vrozené srdecni'vady, ASD (atrial septal defects) — defekt
sifového septa, VSD (ventricular septal defect) — defekt komorového septa.

Tab. 3. Definice.

Definice PAH u VSV

PAMP = 25 mmHg (= 30 mmHg pfi zatézi)
PCW < 16 mmHg

PVR>3 WU

Definice Eisenmengerova syndromu

TKs AP: TKs Ao = 0,9

Qp:Qs<1,5

CO normalni (v klidu)

PH — plicni arterialni hypertenze, VSV - vrozené srdecnivady, PAMP (pulmonary artery mean pres-
sure) — strednitlak v plicnici, PCW (pulmonary capillary wedge pressure) — tlak v zaklinéni (plicnich

kapilar), PVR — (pulmonary vascular resistence) — plicni vaskularni rezistence, TKs AP: TKs Ao —
pomér systolickych tlakd v plicnici a aorté, Qp: Qs — pomér pritokd plicnim a systémovym obéhem,

CO (cardiac output) — srdecni vydej.

V objektivnim nalezu byva poslechovy nalez,
dle typu VSV, pfi PH pribyva typicky systolicky
Selest z trikuspidalni regurgitace a akcentace
druhé ozvy nad plicnici a nasledny diastolicky
Selest tamtéz. V pripadé slozky pravolevého
zkratu (Eisenmengerdv syndrom) se objevuje
centralni cyanoza, palickovité prsty a nehty ho-
dinovych sklicek. Cilené patrame po projevech
pravostranné kongesce (otoky, hepatomegalie,
zvétSend jugula), které zpravidla byvaji znam-
kami vycerpani rezerv, jez udrzuji nutnou hy-
percirkulaci. Kongesce je vzdy znamkou ne-

priznivé prognozy. Stanoveni diagnézy nebyva
obtizné, vétsinou se dafi uz na zakladé zaklad-
niho klinického vysetfeni doplnéného echokar-
diografickym vySetfenim srdce. Nélez dokres-
luje RTG snimek hrudniku (zejména znamky
PH, tj. zvétSeni kmene a vétvi plicnice a pravé
komory (PK), zmnozeni periferni plicni cévni
kresby) a EKG (osa doprava, P pulmonale, hy-
pertrofie PK). K upfesnéni diagnézy nékdy
pomohou CT, MRI srdce (morfologie vady,
znamky a diferencialni diagnostika PH, zob-
razeni velkych hrudnich cév). Katetrizace vét-
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objemové

LP zkrat
a tlakové pretizeni

PK
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plicni hypertenze,
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mozkové abscesy, akné) [

hyperurikemie
l Y

dna, osteopatie,
4—
cholecystolithidza, CHRI
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|

4

koagulopatie,

sideropenie,
mikrocytaza

Obr. 1. Patofyziolgie.

Sinou pro potvrzeni diagnézy neni nezbytna, je
ale dllezita ke stanoveni stupné a event. rever-
zibility PH a k vedenf lécby.

Komplikace

VSV s PH nenf jen nemoc obéhu, pokrocilé
stadium znamenéd vzdy multiorgdnové postizeni
[2-3], spole¢nym hlavnim vinikem je organova
hypoxie (patogenetické mechanizmy) (obr. 1).

TEz8i hypoxie v kostni dfeni vede k sekun-
darni erytrocytéze, ta mlize mit za néasledek
hyperviskozni syndrom. Casté jsou trombozy
(CMP), vyrazna stimulace krvetvorby vede poz-
déji k sideropenii a tvorbé mikrocyt(, coz dale
zhorduje reologické vlastnosti krve. Casté je
i naopak krvaceni — hemoptyza. K tomu pfi-
spiva i Casta koagulopatie (vyssi INR a aPTT,
abnormita desti¢ek). V dasledku krevnich
zmén i zvySeného metabolizmu krevnich ele-
mentd mlze byt glomeruloskleréza s eventu-
alnim renalnim selhanim, cholecystolitidza, dna,
hypertroficka osteopatie.

Plicni hypertenze spolecné s koagulopatii
a trombocytopatii vedou k astym trombézam
in situ v plicni cirkulaci, ktera dale zhorsuje he-
modynamické poméry. Velmi ¢asté jsou supra-
ventrikularni i komorové arytmie, €asta je nahla
srde¢ni smrt.

Casté jsou i mozkové prihody. Cetné mikrot-
romby snadno proniknou do mozkové cirkulace
(paradoxni embolizace), zvIast snadno vznikaji
v sinich pfi Castych supraventrikularnich tachykar-

diich. Kromé obvyklych rizikovych faktor( riziko
CMP zvy3uje mikrocytéza a venepunkce [6]!
Casto se setkavame s infekénimi komplika-
cemi, hypoxie znamena nizsi odolnost a vyssi
vnimavost tkani a organt k infektm. Infekce
riziko infekéni endokarditidy, mozkovych abs-
cesl (infekt se snadno hematogenné §ifi do
hypoxii méné odolného mozku, obchézi pritom
plice s velkou fagocytarni schopnosti pro pato-
geny). Hypoxie kiize vede k Castému akné.

Prognoza
VSV s PH maji obecné nejhorsi prognézu ze
véech VSV, se kterymi se v dospélosti setka-
vame. Pacienti maji nizkou kvalitu Zivota, ¢etné
komplikace, nicméné stfednédoba progndza
quod vitae ve srovnani s podobné symptomatic-
kymi kardiaky (napt. se systolickym selhanim
levé komory (LK) po infarktech myokardu €i
s dilatujici kardiomyopatii) nebo onkologickymi
onemocnénimi je lepsi. Je lepsi nez u pacientd
s PH zjinych pficin nez VSV. Po manifestaci Ei-
senmengerova syndromu 10 let preziva 80 %
a 25 let stale 42 % pacientd. Samozfejmé, ze
prognéza se lisi dle typu vady, tak napfiklad
pétileté preziti po manifestaci Eisenmenge-
rova syndromu u defektu komorového septa je
91 %, u oteviené tepenné duceje 67 %, u spo-
le¢né komory pak jen 34 % [3].

Pricinou smrtije ve 30 % nahla srdecni smrt,
v 11 % hemoptyza, v 35 % dalsi komplikace spo-

jené s téhotenstvim, nekardialnimi operacemi,
CMP, infekéni endokarditidou, mozkovymi abs-
cesy aj. Jen asi 24 % tak umira na terminalni
kongestivni srde¢ni selhani, které predstavuje
jakysi prirozeny konec nemoci, a vice nez %4 na
komplikace [2-3]!

Nejcastéji pacienti s VSV s PH umiraji
v tfetim a ¢tvrtém deceniu, vyjimku predstavuje
PH na podkladé defektl sifového septa, ktera
se Casto manifestuje velmi pozdé, nezfidka
v sedmém deceniu.

Lécba

V této oblasti mediciny plati snad vice nez jinde
,Primum non nocere!* Jen mélo medicinskych
postupl mize priznive ovlivnit VSV s PH, naproti
tomu celé fada postupd mdze mit pfimé fatalni
nasledky. Presto se pravé u VSV s PH setka-
vame velmi Casto s nebezpecnou polypragmazii,
ktera predstavuje zfejmé jakési zrcadlo nasi te-
rapeutické bezradnosti. Pravé pacienti s VSV
s PH ¢asto umiraji v souvislosti s planovanou
hospitalizaci. Podstatu nasledujiciho odstavce
o lécbé proto bude predstavovat vyjmenovani ri-
zikovych situaci. Naopak pfistupy zlepSujici stav
pacientd budou ponékud v pozadi, bohuzel tak
jako v redlné praxi [2-3,7].

K pacientovi s VSV s PH musime pfistu-
povat jako k vybalancovanému hemodynamic-
kému stavu, musime stale mit na védomi exis-
tenci zkratu a to, Zze smér a velikost zkratového
proudéni zavisi na naplni a tlaku na obou stra-
nach spojitych nadob, tj. na pomérech v sys-
témové a plicni cirkulaci. Tedy jakékoliv vlivy,
které ovliviuji stav systémové a plicni cirkulace,
muzou dramaticky vychylit kfehkou rovnovahu.
Nebezpeci predstavuje pfedevsim snizeni sys-
témového tlaku nebo snizeni cirkulujiciho sys-
témového volumu, kdy se mize tok zkratem
obrétit (nebo zvysit podil pravolevého zkratu)
s néslednou desaturaci, prohloubenim cyandzy
s event. rizikem synkopy a nahlé srdeéni smrti.

NeZadouci systémova vazodilatace je spo-
le€nym projevem mnoha béznych Zivotnich si-
tuaci i terapeutickych projevl. Ze stejnych
dlvodl tak nedoporucujeme vétsi fyzickou
z3téZ, horkou lazen a saunu, tehotenstvi (nej-
vy$Si mortalita a morbidita ze vSech kardiakd!),
potencialné nebezpecné jsou viechny léky
s vazodilatacnim ucinkem (ACEIi, Ca antago-
nisté, anestetika).

Samoziejmé z dlvodl nebezpeci dal-
Siho zvySeni plicni hypertenze s akutnim pra-
vostrannym selhanim se pacienti musi vy-
hnout hypoxii aj. vazokonstrikénim latkam
pro plicni obéh. Zakazujeme navstévu vys-
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Sich nadmorskych vysek, lety letadlem byvaji
bezproblémové.

Pacienti jsou ve vysokém riziku infekéni en-
dokarditidy, nebezpecény priibéh u nich mivaji
i bézné infekty. Proto se doporucuje ockovani
proti chfipce, pneumokokdm, dlisledna sanace
vSech infektd a prevence infekéni endokardi-
tidy (v kategorii ,vysoké riziko").

Existence pravolevého zkratu predstavuje
moznost paradoxni embolizace, nebezpecné
jsou mimo jiné vzduchové embolizace, minima-
lizujeme proto i. v. vstupy, pouzivame vzducho-
vych filtrd, pfi nutnosti stimulace volime epikar-
dialni pfistup.

Erytrocytéza u VSV s PH byvala dfive ovliv-
novéna Castymi venepunkcemi. Dnes mame
data otom, Ze opakované venepunkce sice maji
akutni efekt na hyperviskdzni syndrom, hemop-
tyzu a zatézovou toleranci, ale za cenu akut-
niho i dlouhodobého vysokého rizika cévnich
mozkovych pfihod, a proto se nedoporucuiji.
V pripadé hyperviskézniho syndromu se dava
prednost hemodiluci (podani volumu), az pfi se-
Ihani pfi hemoglobinu nad 200 g/I a hemato-
kritu nad 0,65 se mlze provést venepunkce,
vzdy s podanim nahradniho volumu a dle stavu
zeleza se substituci sideropenie v zabranéni
vzniku mikrocytd. Na erytrocytézu u VSV s PH
je v sou€asnosti pohlizeno jako na sekundarni
adaptacni dgj, ktery ma svij pozitivni vyznam,
vSechny zésahy do néj maji proto jen velmi
kratké trvani, coz jej ostfe vymezuje proti eryt-
rocytéze u polycytemia vera.

Antikoagulacni lécba mlze mit pfiznivy efekt
v tom, Ze snizuje riziko trombdz in situ v plicni-
covém FeCisti, ale za cenu velkého zvySeni kr-
vaceni (pfi koagulopatii, erytrocytéze). Dopo-
rucuje se proto jen u pridatného dalsiho rizika
(trombembolické nemoci, existenci trombd in
situ, fibrilaci sinf).

Z ostatnich 1ék( musime byt obezfetni s hy-
potenzivy a diuretiky — systémova hypotenze
a hypovolemie vede ke zvétSeni pravolevého
zkratu. Vhodna je proto vyrovnana bilance te-
kutin. Diuretika maji svlij (maly) vyznam az
v terminalnich stadiich pfi projevech pravo-
stranné kongesce. Z antiarytmik pfichazi do
Gvahy amiodaron a digitalis, amiodaron vSak
u téchto pacientl obzvlasté Casto vede k tyreo-
toxikoze. Nevhodné jsou i nesteroidni antiflogis-
tika, v [6Cbé Castych dnavych zachvatl upred-
nostriujeme kolchicin.

Specificka 1écba PH ma svij efekt i u VSV
s PH, proto se pacienti s VSV s PH v posled-

nich letech stali novou cilovou skupinou v této
nakladné lécbé. Data existuji u NO, epopro-
stenolu, sildenafilu a bosentanu, do dnesni
doby mé vSak pouze bosentan za sebou
Uspésnou randomizovanou placebem kontro-
lovanou studii na populaci VSV s PH (BRE-
ATHE-B). V této ctyfmésicni studii doslo na
bosentanu k signifikantnimu zlepSeni zaté-
zové tolerance (6 MWT, NYHA) a zlepSeni
hemodynamiky (pokles PVR a PH) [8]. Ke
zlepSeni doslo i utéch, ktefi byli predtim na pla-
cebu, v otevieném pokracovani studie (BRE-
ATHE-B5-OLE). Bosentan je dnes indikovan ve
stadiu NYHA [II.

Specifické 1écba PH v soucasnosti bohuzel
vétSinou neni tak Ucinng, abychom po ,predlé-
¢eni* mohli uvazovat o radikélnim feSenf vady,
a to ani v kombinaci. Za Fesitelné se povazuji
VSV s PVR < 4 W, biopsie na stanoveni re-
verzibility PH se dnes neprovadi, provadi se far-
makologické vazodilatacni testy pfi katetrizaci.
U hrani€nich stavl je potfeba na moznost ra-
dikalniho feseni myslet, protoze Uspésna rea-
lizace znamena dramatické zlepSeni prognozy!

Teoretickym definitivnim feSenim VSV s PH
je kombinovana transplantace srdce a plic
(nebo transplantace plice/plic se soucasnou
korekei VSV). Mlize nabidnout predevsim zlep-
Seni kvality Zivota, tfeba i s Uplnou normalizaci
zatézové tolerance. BohuZel, v soucasnosti je
median preziti pét let, coz teoreticky pfi rela-
tivné lepsi strednédobé prognéze vétsiny pa-
cientl s VSV s PH vyhrazuje tuto metodu jen
pro terminalni pacienty. Zde narazime na pro-
blém, jak terminalni pacienty poznat. Nositelé
VSV s PH Ziji ¢asto velmi dlouho s neménnou,
byt velmi nizkou kvalitou Zivota a vyraznou sym-
ptomatologii a jejich preterminalni zhorseni
byvéa Casto predzvésti velmi brzkého konce.
Dalsim problémem je to, Ze pfi nedostatku
darcl jsou upfednostriovani pro transplantaci
plic pacienti s primarné plicnim onemocnénim
pred VSV, protoze na vétsich souborech jim Ize
prokazatelné relativné vice zlepSit prognozu.
Vyrazné symptomaticky pacient (NYHA IV) by
mél byt s otazkou kombinované transplantace
konzultovan.

Zavér

VSV s PAH predstavuji v soucasnosti malou,
heterogenni a pfitom velmi mladou populaci
se Spatnou progndzou a nizkou kvalitou Zivota.
Vzhledem k velmi zavaznym potencialnim kom-
plikacim 1éEby bychom jakoukoliv terapii méli

VROZENE SRDECN[ VADY S PLICNI HYPERTENZ[

peclivé zvaZovat, velmi opatrné a jen v pfipadé
naprosté nutnosti pfistupovat k chirurgickym
zékrokim a pacientkam vysvétlit, jak velké ne-
bezpecdi hrozi v pfipadé téhotenstvi. Z téchto
vSech dlvodd a vzhledem ke komplexnosti
potizi a komplikaci, obtiznym moznostem pfi-
padné [écby, které vychazeji s podrobné kar-
diologické diagnostiky véetné katetrizace, by
vichni tito pacienti méli byt dispenzarizovani
v centru se zkuSenostmi s komplexnimi VSV.
Sami jsme se v nedavné dobé presvédcili, ze
pod diagnézou nefesitelné VSV s PH se mize
ve skute€nosti skryvat pacient s potencialné fe-
Sitelnou vadou s plicni hypoperfuzi.
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