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TOF Epidemiologie

* Dlouhodobé preziti do 18 let je 95%

Nejcastéjsi komplexni vrozend srdec¢ni vada u dospélych

15% asociované syndromy — Down, Alagille, DiGeorge a
velokardiofacialni syndromy — 22q11.2 delece — ¢asto nerozpoznano

e V Détském kardiocentru odoperovano 942 pacientu s
TOF

Ariane J. Marelli, Circulation 2011, Congenital Heart Disease in the General Population: Changing
Prevalence and Age Distribution



TOF v kardiologické ambulanci

Neoperovani — extrémné vzacné
» ,ruzovy Fallot” — priznivd kombinace stendzy plicnice a

nizkého stupné cyandzy

* nebo po spojkové operaci

* Kompletni korekce je mozna i ve starsim veku*

* Attenhofer J, Mayo Clin Proc. 2010


http://en.wikipedia.org/wiki/File:Blalock_shuntWiki.jpg
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TOF
primarni korekce

Elektivni zakrok v prvnim az druhém roce
Zivota

B SULMONARY

* Uzaver VSD zaplatou
e Rozsireni RVOT -w«‘"a .
— uvolnéni PS
— resekce infundibularnich
a subinfundibularnich
svalovych snopcu
— transanularni zaplata

VD PATCH



Dlouhodobe vysledky po operaci

e Casna mortalita 0-2%

* Dlouhodobé preziti

— 94,8% 10 let
— 92,8% 20 let

e Bezreintervence

— 81,5% 5 let
— 68,9% 10 let

— 46,6% 20 let
Park CS, Eur J Cardiothorac Surg. 2010



TOF
Rezidualni nalezy
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TOF
Rezidualni nalezy

— Méneé casté

— Rezidudlni VSD

» Qp:Qs 1,5:1 nebo pretizeni LK (pokud korekce na
AP)

— Aortalni regurgitace

» + symptomy a/nebo zhorseni systolické funkce
LK

— Dilatace korene aorty
» 50 mm



TOF
Rezidualni nalezy

e Komplikace RVOT

33% rezidualni obstrukce
* RVP 2/3 LVP
nebo
* 80 mm Hg

e +/- stendza RPA, LPA



TOF
NejCastéjsi rezidualni nalezy

Pulmonarni regurgitace
» Stredni a vétsi
50% za 20 let**
—Dusledek augmentace RV

*Frigiola A/. Circulation. 2013
**Hickey EJ, Am J Cardiol. 2012



Pulmonarni regurgitace

Transanularni zaplata RVOT nevyhnutelné zpUsobuje
chronickou zavaznou pulmonalni regurgitaci

(muUze byt augmentovano distalnimi stendzami plicnic)
ktera vede k
Zvetseni objemu PK

» Obvykle asymptomatickému
a pak k

Dysfunkci PK

» Nizké toleranci zatéze, pravostrannému srdec¢nimu selhani
a nevyhnutelné k

Dysfunkci levé komory v dusledku interventrikularni
dependence



Prava komora - anatomie

 Komplexni tvar

» Inlet- od trikuspidalni chlopné k inzerci papilarnich svalu

Membranous

» Trabekuldrni ¢ast — télo a hrot (,, peristaltickda” pumpa)

» Outlet/infundibularni ¢ast (non-trabekularni, muskularni,
protahla)

-

— Sténa 3-5 mm

— Rozdilna architektura myokardialnich vlaken, longitudinalni
kontrakce

|
Inlet Apical
component ' trabecular
component




Interdependence PK/LK

 Dysfunkce LK v dusledku posunu septa a

ventrikulo/ventrikularni interakce
Prevalence u dospélych s TOF 21%*

Uzka zavislost mezi EF LK a RK**

Dysfunkce RK a/nebo LK statisticky vyznamné
predikuje:
— Zhorseni klinického stavu

— KT, NS
2% - 10 let

**Geva T., ) Am Coll Car 2004
*Broberg CS, Am J Cardiol. 2001



Pulmonarni regurgitace

Pavodni indikace k ndhradé chlopne plicnice

 Dilatace a dysfunkce PK
* Trikuspidalni regurgitace

* Snizeni zatézové kapacity

e Symptomy srdecniho selhani
* Progrese prolongace QRS

* Arytmie




Soucasna indikacni kriteria nahrady chlopné
plicnice pri pulmonalni regurgitaci u TOF

Recommendations for intervention after repair of tet-

7 v V4 7 V4 ralogy of Fallot
Zavazna pulmonalni
. Recommendations Class® Level®
regurgitace
PYRep is recommended in symptomatic patients
with severe PR" andfor at least moderate C
oY, RVOTOS
— Regurgitacni frakce 30% 1 patients with no native cutflow tract cathe- .
ter intervention ( [PYI) should be preferred if C
anatomically feasible.
¢ E DV| 160 m |/m2 PRep should be considered in asymptomatic
. patients with severe PR and/or RYOTO when
* ESVi80m I/m 2 one of the following criteria is present.
L E F R K 45% ® Decrease in objective exercise capacity.
* QRS 180 ms a prodiouzeni03,5 | I TN R €
m S/FO k progression of TR to at least moderate.

® Progressive RY systolic dysfunction.
& RVOTO with RV3P =80 mmHg.

Continued -

Ammash NM, Congenit Heart Dis. 2007
Oosterhof T, Circulation 2007



Nahrada chlopneé plicnice
* Pulmonarni protézy

1 » Stentované bioprotézy (porcinni nebo
) k perikardialni)

» Polytetrafluoroethylenové konduity

» Homografty

» Stentless porcinni konduity



http://www.google.com.au/url?url=http://www.hopkinsmedicine.org/heart_vascular_institute/conditions_treatments/treatments/valve_pulmonary.html&rct=j&frm=1&q=&esrc=s&sa=U&ei=uMKDVZaEMcPYmgXU7YHwDg&ved=0CCIQ9QEwBg&usg=AFQjCNFWxfg1nQ3Ogb14OgXOd92HUZsdfw
http://www.google.com.au/url?url=http://www.hopkinsmedicine.org/heart_vascular_institute/conditions_treatments/treatments/valve_pulmonary.html&rct=j&frm=1&q=&esrc=s&sa=U&ei=uMKDVZaEMcPYmgXU7YHwDg&ved=0CCIQ9QEwBg&usg=AFQjCNFWxfg1nQ3Ogb14OgXOd92HUZsdfw

svalovy lem, chlopen plicnice a proximalni pulmondlni arterie
ziskana od darce

— Jednoducha inzerce
— Excelentni hemodynamika
— Nejsou tromboembolické komplikace

— Neni treba antikoagulace



Royal Brompton Hospital — chirurgicka nahrada chlopné plicnice u dospélych
po korekci Fallotovy tetralogie: 1993 and 2010
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Babu-Narayan S V et al. Circulation. 2014
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Vsichni rTOF kteri podstoupili PVR 1993 - 2010

*Demografie prum. 32 let (25/40)
*Predchozi chirurgické paliace a korekce
*NYHA I/1I/1II/IV 41/48/11/1
*Délka QRS prum. 156 ms

*ECHO — funkce PK
*Typ chrurgického vykonu a protéza

*Spiroergometrie
— VO2max. prdm. 23 ml/min/kg (65%avg.)
— VE/VCO2, anaerobni prah, tepova rezerva



Preziti po chirurgické nahradé chlopné plicnice u
dospelych po korekci Fallotovy tetralogie

A Survival Probability (%)
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Babu-Narayan S V et al. Circulation. 2014



Casnd vs. pozd&jsi éra

* NizSi NYHA

* Vice PS a smisené PS/PI

* Vice symptomu

* Horsi spiroergometrické parametry

* DelSi pobyt v nemocnici (9 vs.7 dni)
Preziti .. P = 0.019

1 rok 949% 99%

3 roky 92% 98%

10 let 87%




Primarni cilovy ukazatel
celkova mortalita

* 30dni 2,3% (5 pacientl) — zavazné selhani PK
e Preziti 1 rok 97%, 3 roky 96%, 10 let 92%

* Pozdni mortalita: 5 srd. selhani, 3 arytmie
— QRS nepredikuje mortalitu
— EF PK a RVEDV nepredikuji mortalitu
— NYHA nepredikuje mortalitu
— Predchozi PVR nepredikuje mortalitu



Bez chirurgické nebo transkatetrové reintervence

e

po chirurgické nahradeé chlopne plicnice u

dospéelych po korekci Fallotovy tetralogie

100

80 —

60 —

40 —

20 -

0

s

Freedom from reintervention

100% - 1 year of FU

100% - 3 years of FU
98% -5 years of FU
96% - 10 years of FU

0

Number at risk
221

American

Heart
Association.

|
5 10 years of FU

69 28
Babu-Narayan SV et al. Circulation. 2014;129:18-27

Copyright © American Heart Association, Inc. All rights reserved.



Vychozi (predoperacni) vrcholova spotreba
kysliku (O2) a preziti po chirurgické nahrade
chlopné plicnice u dospelych po korekci
Fallotovy tetralogie

- Upper quartile: peak VO2 = 27.9 ml/min/kg
A s — B 100 —fossssssssssssssssssssssscsssosssssssssssssssssssscssssssssssssesssssssssssassssnses
. 'L - Interquartile range: peak VO2 17.0 - 27.8 ml/min/kg
o 80 7] Lower quartile: peak VO2 < 16.9 ml/min/kg
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Pridatné chirurgické zakroky

RVOT patch 40%

AP patch 29%

Plikace PK 19%

Resekce svaloviny PK 11%

Uzaver rezidualniho VSD 9%
Augmentace vétvi plicnice 12%

Plastika trikuspidalni chlopné 13%
MAZE

Babu-Narayan SV et al. Circulation. 2014



Po operaci

Vyznamné zlepseni NYHA
Zmenseni objemu PK
Benefit stran mortality zatim nejasny (meta-analyza*)

Potreba dalsi reintervence na chlopni plicnice 5 let po
operaci**

—7% zavazna PS
—5% zavazna Pl

*Mongeon FP, Ben Ali W, Khairy P, Bouhout |, Therrien J, Wald RM, Dallaire F, Bernier PL, Poirier N, Dore A,
Silversides C, Marelli A. Pulmonary valve replacement for pulmonary regurgitation in adults with tetralogy of
Fallot: a meta-analysisa report for the writing committee of the 2019 update of the Canadian Cardiovascular

Society Guidelines for the management of adults with congenital heart disease. Can J Cardiol
2019;35:17721783

**Babu-Narayan S V et al. Circulation. 2014



Casnd nahrada chlopné plicnice

PRO

— Velmi nizka perioperacni mortalita, 10ti leté preziti
nad 93%

— Snizeni objemu PK
— Zlepseni funkce PK

 Systolicka dysfunkce PK je sdruzena se zhorsenim
klinického stavu*

— Snizeni Cetnosti sKT and SVT

*Geva T., ) Am Coll Card., 2004



Casnd nahrada chlopné plicnice

PROTI

— Viabilita biologickych pulmonalnich protéz*

— Dlouhy interval od Pl do progrese dilatace PK a/nebo
symptomu u neoperovanych **

* Regurgitacni frakce a diastolické rozmeéry PK nejsou
sdruzeny se zhorsenim klinického stavu

*Qosterhof T, Circulation 2012
**Meijiboom, Am J Cardiol. 2013



Casnd nahrada chlopné plicnice

eCasny pokles pulmondlni requrgitace, RVEDVi,
RVESVi a vzestup EF PK se v prubéhu sledovani
10 let po operaci postupné vraci k
predoperacnim hodnotam**

27?7

**Hallbergson A., Ann Thorac Surg. 2015



Perkutanni implantace pulmonalni
chlopné

\\\ <

Alternativni moznost b ),)
*MELODY (jiz nékolik let) .

» Bovinni jugularni zilni chlopen, 18 az 22 mm

- C

g

*SAPIEN EDWARDS
» Schvalena FDA 111/2016, 23 a 26 mm

— Pre-stenting — potazeny BMS implantovan do RVOT pred
PPV — ke stabilizaci konduitu pred umisténim chlopné

» Snizuje riziko fraktury stentu (vzhledem k umisténi pod
sternem nebo v kontraktilni oblasti PK)



Perkutanni implantace pulmonalni
chlopné

 Komplikace

» Ruptura homograftu

» Dislokace chlopné, okluze RPA
» Komprese RIA (testovaci inflace balonku pfi aortogramu)
» Endokarditida 2-3% rocné — profylaxe IE

ﬁ




Perkutanni implantace pulmonalni
chlopné

e 4 studie, 450 pacientu*

* Celkova mortalita 0 az 5%

e Bez dysfunkce nebo reintervence 95% po 1 roce
* Snizeni PI

* Vyznamné zmenseni RVEDVi

e ZlepSeni NYHA

*Eicken A, Interventional Cardiol 2012
*McElhinney DB, Circulation 2010



Neninvazivni vysetreni
pripadna indikace k reoperaci

EKG — Sire QRS
Spiroergometrie - W/kg, VO2 max

Echokardiografie
Magneticka rezonance



Predoperacni spiroergometrie

* Jediny nezavisly prediktor ¢asné mortality

* Cutoff hodnota VO2 max. <20 ml/kg/min

— 100% sensitivita, 56% specificita
— Nevyjadrovala kauzalitu

» Casna a pozdni mortalita

— Vyznamna asociace mezi vrcholovou
VO2,VE/VCO?2, tepovou rezervou



TOF
Echokardiografie

— Rezidualni obstrukce RVOT
» Infundibulum, chlopen, kofen, LPA, RPA

— Pulmonarni regurgitace
» Transanularni zaplata

— Velikost a funkce PK

— Trikuspidalni regurgitace
» Dusledek dilatace PK
» Tlak v PK

— Koren aorty, regurgitace
— Rezidualni VSD
— Funkce LK

» Zkraty, VSD, Al, interventrikularni dependence




TOF
Magneticka rezonance

e Kvantitativni zhodnoceni objemu, masy, tepovych
objemu LK a PK, EF

» Dobra inter- a intraobservacni reproducibilita

e Zhodnoceni regionalnich poruch kinetiky
e Jizevnata tkan a viabilita



http://www.google.com.au/url?url=http://circ.ahajournals.org/content/111/9/1136/F2.expansion.html&rct=j&frm=1&q=&esrc=s&sa=U&ei=MttFVMfmDIHZmgWJ3oHwAw&ved=0CDgQ9QEwEQ&sig2=d2LjurxIJD8s1AhsiEF0jg&usg=AFQjCNHzL81HuBefCq-RrMkHC2qLDFtYTA
http://www.google.com.au/url?url=http://circ.ahajournals.org/content/111/9/1136/F2.expansion.html&rct=j&frm=1&q=&esrc=s&sa=U&ei=MttFVMfmDIHZmgWJ3oHwAw&ved=0CDgQ9QEwEQ&sig2=d2LjurxIJD8s1AhsiEF0jg&usg=AFQjCNHzL81HuBefCq-RrMkHC2qLDFtYTA

TOF
Magneticka rezonance

e Kvantifikace PI, T, CO
* Rezidudlni zkrat, Qp/Qs

D47 S

g
) CILTI U, NUvVAdLlLS U, TL adl. ullIL

Cardiovasc Imaging. 2008



TOF
Magneticka rezonance

 Anatomie RVOT, PA, Ao, Ao-P kolateral
e Koronarni arterie

* Aorta a aortalni chlopen




MR/CT

e Pulmonarni cirkulace

* Dilatace nebo stenting perifernich plicnich
arterii

* - katetrizace pred operaci/hybridné
* - proximalni stendzy chirurgicky

e Koronarni cirkulace, anomalie
* Anomalni RIA odstupujici z prox. ACD, krizi RVOT — 10%




MR/CT
Resternotomie

* Retrosternalni prostor

MRI/CT
— Eroze vnitrni strany sterna dilatovanou PK
— Konduit
— Aneurysma PK/tenka sténa
— Dilatace ascentni aorty




Zaver

Chirurgicka korekce v détstvi vede k excelentnimu
dlouhodobému preziti — vétsi nez 90% po 25 letech po
chirurgické korekci

Cetnost pooperacnich intervenci mezi 30 a 40%

S pokroky v transkatetrové a chirurgické PVR je stale vice
dulezité ¢asné detekovat dysfunkci PK

Indikace k reoperaci zalozeny na evidence based medicine

Arytmie a srd.selhani, které vedou k NS, jsou nejcastéjsimi
pricinami pozdni mortality po kardiochirurgickém zakroku

Vyuziti modernich neinvazivnich terapeutickych metod k
oddaleni kardiochirurgického zakroku



Dékuji za pozornost




Nahla smrt
KT

* Incidence NS 0,2% rok

Prediktory
— Prolongovany QRS

— Nejvice prodlouzeny u vysoce dysfunkcnich a dilatovanych PK

— Obsah PS + systolicka funkce PK
— Systolicka funkce LK

— Starsi vek pri operaci

Diller GP, Circulation 2012



Arytmie

43,3%

e atrialni tachyarytmie 20,1%
CAVE - siroky QRS - RBBB

* intraatrialni reentry tachykardie — sdruzena s dilataci pravée
siné, AHy, poc¢tem KCH vykon(

* AFib — starsi vék, nizka EF LK, dilatace LA, pocet KCH vykoni

 komorove arytmie 14,6%
CAVE - u LBBB (pochdzi z PK)
e Pocet KCH vykonU, délka QRS, LK diastolicka dysfunkce

Khairy P., Circ. 2010



Mortalita

Podstatny pokles - 0 40%
prevazné u déti

Diky

-Rozvoji chirurgickych zakroku u

déti

-Lepsi ochrané myokardu pfi

kardiochirurgickém zakroku
-Mortalita bez korekce

- 50% do 6 let
- 90% ve véku 20 let

ale téz u dospelych
-CasngjSi rozpoznani a léCba
srdecCniho selhani a arytmii

Pillutla, Am Heart J. 2009
US Center for Disease Control Multiple
Cause-of-Death registry
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TOF Echokardiografie

e Nové parametry

* |sovolumicka akcelerace trikuspidalniho anulu
— nezavisla na plnéni

e Strain and strain rate volné stény PK

 Korelace s MRI
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VSV priciny smrti
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TOF
Echokardiografie
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Echokardiografie
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Vysetreni KT pri nahradé chlopné
plicnice

e VlySetreni pri PVR
* Anamnéza KT, KT inducibilni béhem EFV
e Dysfunkce LK

— Chirurgicka kryoablace RVOT — predoperacni mapping
 AICD

— Opravnéné vyboje 8 — 10%
— Komplikace 30%
— Neopravnéné vyboje 6%

>I<Sabate Rotes A., Circulation: Arrhytmia and Electrophysiology. 2015
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Take home message

VSV jiz davno nejsou vzachym onemocnenim

Nemocni s VSV vnimaji své symptomy a kvalitu zivota odlisné
Nizké parametry pri zatézovém vysetreni jsou u dospélych s
VSV univerzalnim nalezem (bézné, obvyklé)

Po korekci musi byt pacient stale sledovan, vzhledem k
velkému mnoistvi pooperacnich rezidualnich ndlezu a
dusledkl operace

Vzdy se jedna o komplexni situaci (hledejte dalSi pridruzené
vady, arytmie.......)



Take home message

Moderni diagnostické a terapeutické metody se vyvijeji velmi
rychle

Ale navzdory tomu je reintervence stale jesté z velké Casti
zalozena na subjektivnim posouzeni kazdého jednotlivého
pacienta, jemuz musi byt ,,usita“ na miru

Evidence based medicine se rozviji rychle

Komplexni centra (vétsi zkuSenosti diky koncentraci
nemocnych s jednou vadou na stejném misté)

Nemocny s VSV neni proklety, naopak ma
vyznamnou sanci na kvalitni zivot



TOF

Anatomie

* Deviace komorového septa
anteriorné a kranialné

Defekt komorového septa —prevazneé
subaorticky

* Nasedajici aorta

» Pravostranny aortalni oblouk v 25%

* Hypertrofie pravé komory

e Subpulmonarni infundibularni stendza

» Chlopen plicnice ¢asto hypoplasticka, stenoticka
v dlsledku tetheringu cipU

» Casté anomalie vétvi plicnice — hypoplazie,
stendzy




TOF
Zavazna pulmonalni regurgitace
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Pulmonalni bioprotéza
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