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Table 1. Prevalence of congenital heart diseases at birth: Boss

Hcart malformation No. Prevalence % of all heart
of patients per 1000 live births malformations
Ventricular septal defect 2092 2.56 41.59
Atrial septal defect 436 0.53 8.67
Aortic stenosis 391 0.48 1.77
Pulmonary stenosis 292 0.36 5.81
Transposition of the great arteries 271 0.33 5.39
Coarctation of the aorta 266 0.33 5.29
Persistent ductus arteriosus 255 0.31 5.07
Atrioventricular septal defect 201 0.25 4.00
Hypoplastic left heart 172 0.21 3.42
Tetralogy of Fallot 169 0.21 3.36
Double-outlet right ventricle 69 0.08 1.37
Single ventricle 67 0.08 1.33
Persistent truncus arteriosus 55 0.07 1.09
Pulmonary atresia with ventricular septal defect 55 0.07 1.09
Pulmonary atresia with intact ventricular septum 53 0.06 1.05
Total anomalous pulmonary venous drainage 40 0.05 0.80
Tricuspid atresia 39 0.05 0.78
Ebstein’s anomaly of the tricuspid valve 22 0.03 0.04
Interrupted aortic arch 19 0.02 0.38
Anomalous origin of the left coronary artery 11 0.01 0.22
Others 27 0.03 0.53
Total 5030 6.16 100.00
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VRQZENE SRDECNI VADY V DOSPELOSTI
ccTGA — PREHLED, EPIDEMIOLOGIE,

PASVSD _\ sy Antonova, sjezd CKS Brno 15.5.2016
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Zivot s TOF

= genetika

= embryologie
= prenatalne
= postnatalné
= paliativni korekce — Ao-AP spojky
* radikalni korekce

" po korekci
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Epidemiologie a genetika
= vetSina sporadicky vyskyt (| dedicnost 3%)

15% delece 22911 (50% dédicnost) , DiGeorge

castéjsi u Down, Alagille, CHARGE, nékdy u bodovych mutaci

jako NKX2.5...

prevalence 30-60 na 100.000 narozenych
5-10% VSV
nejCastejSi cyanoticka VSV
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Embryologie

= PS+ VSD +nasedani Ao+ hypertrofie PK

Ne spise Fallotova , monologie"?
M Porucha vyvoje infundibula a
vytokove casti septapri
rozdelovani tepenneho trunku

ﬁypoplastické, pOSouVva se
dopredu doprava, septum se tak
nespoji (—VSD), tim se zuzi RVOT
a snizi plicni prutok (—PS), tim se

Ao octne vpravo a rozsiri se,vysoky

afterload PK vede k hypertrofii PK. I/




Prenatalne
= vetsSinou se neprOjeVII (Jrozdil saturaci mezi zkratovanou PK a LK

afterlo.ad PK e fetalné fysiologicky)

orma
-vetsi pfimés
: neokysliCené krve diky
‘\
{‘-“/\. VSD v Ao
-mensSi az chybéjici ducej

Hypoxie vede k
mensSim fetalnim
mozkum!
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Postnhatalnée

= doba manifestace ruzna, dle tize komponent TOF
PS— |plicni prutok —
— Tafterload pro PK — PL zkrat pfes VSD —

HYPOXIE }

= obvykle ale nejvice kolem 1 roku Zivota (chuze)
{ t 74té% — 1CO — 1 dynam. PS (RVOTO) — 1 1 afterload pro PK _)}

T PL zkrat pfes VSD — 1 HYPOXIE, hypox. zachvaty

komprese zil DKK i splanchniku — 1 preload PK — 1 plicniho
pratoku (spolu s poklesem dynam. PS v klidu) —

komprese tepen DKK — 1 afterload LK — | PL zkratu pres VSD 1

Samanek Pediatr Cardiol 1992

. hypoxie—erytrocytoza—TEN, CMP ‘ '
Mozkove abscesy, IE
w INTERNI SS’ NSS ' I
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Ao0-AP spojka - paliace

modif. Blalock — Taussigove centralni

4 — tplicni perfuze ,obejitim“ PS — tsaturace (| hypoxie)
— 1 preload LK

— preneseni systémového TK do AP — regionalni plicni hypertenze)
= kratkodoba paliace u 11 cyanotickych TOF aby
dozili radialni korekce, popr. ,dorostlo” plicni reciste

ér pacientu stale preziva jen na spojce!
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Pacienti na spojce
= hypoxicti, NYHA = lI-lll, komplikace...

= prezivani: ???, kazuistiky 87 let
. i

Ambulance VSV 1998-2022 — [ e
5 pacientu KLINIKA #5RN0 2 LF MU

t, zemreli (bez spojky v 32 a 38 na?, se spojkou v 28 na SS
a vV 52 na pneumonii)

1 zije r.n.1959 (63 let) , radikalni operaci 2028 odmitl

TOF po BT spojce dx. 1965
NYHA II-1ll, 6MWT 352 m, sat. O2 86%, HGB 197, HCT 0.58

2013 2x TIA s L-hemiparézou

2013 pravostranna kongesce

2015 mirna namah. AP

L \p J—" 2017 lehka cyanoticka nefropatie s lehkou proteinurii
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Radikalni korekce
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Infundibulektomie zaplataVSD rozsirujici plastika

infundibula
= znamena normalizaci hemodynamiky Q7 ..,

¥ KLINIKA o0

= transanularni zaplata = vice reoperaci 7
= transatrialni pFistup (| ventrikulotomie) zachovani P chlopné = lepSi pro PK a |arytmii

= TIMING? ~ novorozenci |mortalita ale 1 morbidita a témer vzdy transanul. zaplata
obvykle kojenci 51e nevystaveni rizik dlouhodobé hvpoxie



siroke spektrum od
,Pink Fallot" ... po
atrezii plicnici s
defektem komorovéeho
septa

dvojvytokova prava
komora (DORYV)

Subpulmonary VSD
(Taussin g-Bing)



Po korekcl
= fyziol. cirkulace

korekce — normalizace plicniho pritoku a odstranéni zkratu

= pozdni komplikace !
= dilatace a dysfce PK a nasledné LK
= Arytmie a NSS
= PS
= VSD
= dilatace Ao, AoR
E T| R =




Vyznamna PR po korekci TOF

= DUsledek augmentace RVOT a zakroku na Pu chlopni
* Dlouho asymptom. proto povazovana drive za ,benigni"
= Symptomy u 6% ve 20 letech ale u 29% ve 40 letech

= Proc tolerovana v detstvi?
pretrvavajici hypertrofie PK (brani PNPK')
mensi rozmery a kapacitance plicniho recisté spolecné s
vyssi TF (kratkou diastolou) snizuji PR




PR— objem. pretizeni PK — dilatace PK — dysfce PK — dysfce LK

22/02/2016 13:55:35 22/02/2016 13:53:05

210242016 13:50:46

PLAX moE8AX

diastolicky D-shape LK —
dusledek ventrikularni interdependence
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Ventrikularni interdependence

= LKiPKsdili myofibrily, cele septum, koronarni zasobeni a omezeny
prostor perikardem

= Obe komory navic v sérii za sebou
Normal Heart Right Ventricular Volume Overload Hadda CirC 2008

Flattened septum Obdobné interakce PK/LK pfi:
-tlakovém pretizeni PK (PS,PH)
A -patologii perikardu

Y 4 N Q -fysiol. pfi respiraci

| DilatedRV
[

- - " %™ Compressed
R D-shape LV
Increased
Pericardial Constraint

"z experim. >5O0 % fce PKje dano kontrakci LK Santamore J App!l Physiol 1976
) 4

= zejmeéna volum PK ovlivnuje nepfimo umeérné volum a pozdéji fci LK
EF PK koreluje sEFLK - D . R # e
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= Vyznamna PR dlouhodobé vede k NPK, \VEF PK,
Vtolerance zatéze, M fibroze PK, M aneurysmata
RVOT,MNarytmii a NSS, diastol. dysfci PK, &VEF LK

= 1TK v AP, dilatace PK, posun IVS—dyssynchronie PK i
PK/LK —arytmie a \rtolerance zatéze — VEF PKi LK

* TOF po radikalni korekci v detstvi =
kandidat reoperace v dospélosti

= nejcastejsi reoperace u VSV v dospélosti vubec!




Timing PVR: Proc ne prilis pozde?
* Normalizace velikosti PK pokud PVR u MRI RVED

<170 ml/m?2 Therrien 2005 \ -
<170 ml/m? Oosterehof vifs 3 *
‘ ‘ A - , G& X ;
£ |

q‘i’ _. . Ao

/

<150 ml/m? Buechel 2005 ,j
bz e |
R i o o O

= K normalizaci nedoslo u pac. u nichz MRI RVED

>200 ml/m? Buechel 2005

>150 ml/m?2 i funkce PK (nejlépe <17,5 rok véku) Frigiola 2008
RVED <163 ml/m? RVES <80 ml/m? cut-off pro zlepseni
velikosti i funkce PK /cc 201>
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Timing PVR: Pro¢ ne prilis brzy?

PVR = ,poukazka na reoperaci"

5 |10 15 letbez reoperace po PVR
81-97%| 50-85% [41-75%

PVR zlepsuje velikost funkci PK a zatézovou toleranci, ale
ne mortalitu

Celkovy pocet operaci je nezavislym rizikovym faktorem
arytmii (IART i VT)

Transatrialni a transpulm. zachovny pfistup k anulu i
chlopni — | periop. mortalita i pozdéjsi morbidita




Restriktivni fysiologie PK Lec 2015, Mori 2016

= dana tuhosti hypertroficke fibroticke PK

= dopredny laminarni pozdneé diastol. tok plicnici béhem systoly sini
nezavisle na respiraci spOJeny se zpétnym tokem v HDZ ¢@tzovlis Circ 1995

m/s

| ‘, U A A “ ,A\ PCW plicnice
M 't‘ Wf ”! _ s diastolicky TK v tuheé PK prevysiv

enddiastole tlak v AP a zastavi regurgitaci

ﬁhypertrofie PK — |plnéni PK — |CO PKi LK — fintenzivni poop. péEeJ

Cullen Circ 1995
Rathore 2004

hypertrofie PK — brani dilataci PK - 1 sgllegrgaycgrgz(?rgelgge 8,9% CE)rEgSiu »
— |trvani PR
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prezivani: 25 let 94,5%

Arytmie a nahla srdecni smrt

= incidence NSS uTOF: 0,2 %/rok
» incidence NSS v populaci:  0,04-0,09%/rok

(" absolutni riziko NSS ve srovnani s riziky vyplyvajici z ICD (neadekvatni
ter., IE...) je malé — nutnost rizikové stratifikace pro primarni prevenci

X
populace TOF je vyrazné mladsi!
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ZAVERY —TOF od narozeni k dospélosti

EMBRYOLOGIE —tetralogie? Spis monologie!

PRENATALNE —vétsinou se neprojevi, PK ma zvyseny
afterload i fysiol., desaturace je kompenzovana
POSTNATALNE — PS —tlakové pretizeni PK— nizky plicni
prOtok a PL zkrat — cyanoza

PALIACE (Ao-P spojka) —bypass na PS, zlepsuje plicni
pritok za cenu objem. pretizeni LK a rizika PH

KOREKCE —normalizace hemodynamiky i prognozy

PO KOREKCI — POZDNI KOMPLIKACE —hlavné PR!

PR —objem. pretizeni PK — ventrikularni interdependence
—selhani PK'i LK — arytmie, NSS

TOF V DOSPELOSTI = KANDIDAT CASOVANE PVR!




