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Souhrn

Huml M, Fremuth J, Jehlička P. Cyanotické srdeční vady
Článek shrnuje základní cyanotické srdeční vady. Popisuje jejich anatomii, hemodynamický profil s klinickými projevy 
a principy jejich korekce. Slouží jako podkladový materiál k přípravě na atestační zkoušku z Pediatrie.
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Huml M, Fremuth J, Jehlička P. Cyanotic heart disease
The article summarizes the basic cyanotic heart defects. It describes their anatomy, hemodynamic profile with clini-
cal manifestations and principles of their correction. It serves as a paper for preparation for the certificate exam in 
Pediatrics.
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ÚVOD
Cílem článku není popis všech cyanotických srdečních vad 
(CSV) ani jejich detailní rozbor, ale snaha o zdůraznění he-
modynamického profilu těch nejběžnějších CSV a jeho vaz-
ba ke klinickému nálezu a léčbě.

Klinický obraz může být velmi různorodý, dokonce 
i v rámci daného typu vady. U řady pacientů s CSV nejsou al-
terovány vitální funkce a srdeční oběh není dependentní na 
otevřené tepenné dučeji. Dominujícím klinickým znakem je 
hypoxemie, doprovázená různě vyjádřenou tachypnoí. Cen-
trální cyanózu může vyvolat i řada extrakardiálních příčin 
(tab. 1). Novorozenci s CSV na rozdíl od pacientů s plicním 
postižením zpravidla nejsou schopni během podávání 100% 
kyslíku významně zvýšit saturaci hemoglobinu. To však ne-
platí ve všech klinických situacích. U  některých typů CSV 
(např. truncus arteriosus) dojde ke zvýšení plicního průtoku 
po podání kyslíku v důsledku vazodilatace a zvýšení systé-
mové saturace > 95 %. Platí však, že u mnoha cyanotických 
srdečních vad je cyanóza hluboká a  konstantní. Srdeční 

šelest obvykle naznačuje kardiální podklad hypoxemie, 
existují ovšem i ductus dependentní CSV (např. transpozice 
velkých cév), které nemusí být spojeny s přítomností šelestu.

K  zapamatování nejběžnějších CSV lze využít mnemo-
technickou pomůcku „pět T“:
yy Fallotova tetralogie (ToF)
yy abnormality trikuspidální chlopně (Ebsteinova anomálie, 

atrezie)
yy transpozice velkých tepen (TGA)
yy truncus arteriosus (PTA)
yy totální anomální návrat plicních žil (TAPVC)

Šesté „T“ je možno přidat jako „tuny dalších vad“ (pul-
monální kritická stenóza, pulmonální atrezie s  intaktním 
komorovým septem / s defektem komorového septa a různé 
varianty jednokomorové cirkulace).

Cyanotické vady se dle hemodynamického profilu dělí na 
dvě základní skupiny:
1.	 Cyanotické vady se sníženým plicním průtokem
2.	 Cyanotické vady se zvýšeným plicním průtokem
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Cyanotické vady se sníženým 
plicním průtokem

Obstrukce, hypoplazie nebo ageneze struktur pravostran-
ných oddílů srdce vede ke sníženému plicnímu průtoku. 
Neokysličená krev se do systémového oběhu dostává intra-
kardiálním pravo-levým zkratem na úrovní síní a/nebo ko-
mor. Mezi CSV se sníženým plicním průtokem patří Fallo-
tova tetralogie, pulmonální atrezie s intaktním komorovým 
septem, pulmonální atrezie s  defektem komorového septa 
a anomálie trikuspidální chlopně.

Fallotova tetralogie (ToF)
Představuje jednu z  nejčastějších CSV (roční incidence se 
pohybuje okolo 20–30 případů / 100 tisíc narozených dětí).(1)  
Frekvence výskytu není závislá na pohlaví. Přibližně 15 % pa-
cientů s ToF má přidružené genetické syndromy (DiGeorgův 
syndrom, Downův syndrom, Alagillův syndrom).(2)

Anatomie
ToF je tvořena souhrnem čtyř anatomických lézí: malalign-
ment defekt komorového septa (subaortální defekt komoro-
vého septa a nasedání aorty částečně nad pravou komoru), 
hypertrofie pravé komory a stenóza chlopně plicnice (obr. 1). 
ToF bývá asociována asi ve 25 % případů s pravostranným 
aortálním obloukem.

Malalignment defekt komorového septa, napřímení in-
fundibulárního septa a  stenóza chlopně plicnice (subval-
vární, valvární nebo supravalvání či jejich kombinace) tvoří 
obstrukci výtokového traktu pravé komory.

Hemodynamický profil a příznaky
Defekt komorového septa (VSD) je typicky velký s vyrovna-
nými tlaky mezi pravou a levou komorou. Zkrat přes VSD je 

Tab. 1: Příčiny centrální cyanózy novorozence

Příčina Patofyziologický mechanismus

Dýchací cesty – obstrukce

Atrezie choan 

Hypoventilace
Laryngotracheomalacie

Makroglosie

Micrognathia nebo retrognathia 
(např. Pierre–Robinův syndrom)

Kardiální 

Cyanotická srdeční vada Pravo-levý zkrat

Srdeční selhání Porucha difuze a ventilačně-
perfuzní nepoměr

Perzistující plicní hypertenze 
novorozence 

Ventilačně perfuzní nepoměr, 
pravo-levý zkrat

Hematologické

Hemoglobinopatie  
(např. methemoglobinemie)  Porucha vazby kyslíku

Metabolické

Těžká hypoglykemie Hypoventilace při paroxysmu 
křečí a/nebo apnoe

Neurologické

Deprese CNS 

Apnoe z nezralosti

Hypoventilace
Infekce (např. meningitida, 
encefalitida)

Intraventrikulární krvácení

Křeče 

Neuromuskulární porucha

Novorozenecká myasthenia 
gravis

HypoventilacePoranění bráničního nervu

Myopatie

Plicní

Parenchymální 

Atelektáza, pneumonie 

Ventilačně perfuzní nepoměr 

Plicní hypoplazie

Plicní krvácení

Pneumotorax

RDS  

Pleurální výpotek

Edém plic Porucha difuze

Obr. 1: Fallotova tetralogie

Upraveno dle https://www.cdc.gov/ncbddd/heartdefects.

RA – pravá síň, LA – levá síň, PA – plicnice, Ao – aorta, VSD – defekt komorového septa
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určen cestou menšího odporu, tedy poměrem odporů toku 
krve do systémového a plicního řečiště, nikoli velikostí VSD. 
V situaci, kdy je odpor kladený systémovému průtoku vyšší 
než plicnímu, krev přirozeně proudí z levé komory do pravé 
komory a do plicního řečiště. V této situaci je zkrat převážně 
levo-pravý a u pacienta nebude přítomna hypoxemie a cya-
nóza.

V  opačném případě s  narůstající obstrukcí výtokového 
traktu pravé komory dochází k pravo-levému zkratu s hypo-
xemií a cyanózou.

Klinický obraz závisí na stupni obstrukce výtokového 
traktu pravé komory. Platí, že čím závažnější je obstrukce, 
tím významnější je hypoxemie.

Nejčastěji se setkáváme s následujícími průběhy:
yy Kojenci s  minimální obstrukcí jsou zpočátku asympto-

matičtí, normosaturovaní. Dokonce se u nich mohou, po 
fyziologickém poklesu plicní vaskulární rezistence, roz-
vinout příznaky nadměrného plicního průtoku se znám-
kami srdečního selhávání jako u velkého defektu komo-
rového septa.

yy Nejčastěji se setkáváme se situací, kdy je přítomna mírná 
až středně významná obstrukce výtokového traktu pravé 
komory s vyrovnanými odpory průtoku do systémového 
a plicního řečiště. Pacienti jsou asymptomatičtí a normo-
saturovaní. Stupeň obstrukce v  čase narůstá. Zpočátku 
asymptomatické a normosaturované dítě postupně vyvi-
ne cyanózu a může dospět k hypoxickým záchvatům.

yy Jedinci s těžkou obstrukcí výtokového traktu pravé komo-
ry a velmi nízkým plicním průtokem se obvykle projevují 
v  novorozeneckém období hlubokou hypoxemií a  vyža-
dují časnou intervenci. V  extrémním případě může být 
cirkulace dependentní na otevřené tepenné dučeji. Tyto 
extrémní nálezy volně přecházejí do jednotky, kterou na-
zýváme atrezie plicnice s defektem komorového septa.

Hypoxické záchvaty
I u jedince s ToF a mírnou cyanózou může dojít k dynamic-
kému nárůstu obstrukce s následným zvýšením pravo-levé-
ho zkratu a prohloubením cyanózy. Obstrukce může být tak 
významná, že dojde prakticky k  okluzi výtokového traktu 
pravé komory s  následnou hlubokou cyanózou. Tyto epi-
zody se označují jako hypoxické záchvaty. Přesná etiologie 
těchto epizod není jasná, i když existuje řada teorií (zvýšení 
infundibulární kontraktility, periferní vazodilatace, hyper-
ventilace či stimulace mechanoreceptorů pravé komory). 
Hypoxické záchvaty se objevují zejména v  situacích spoje-
ných s tachykardií (neklid, pláč, bolest, horečka nebo hypo-
volemie). Mohou navazovat i na krmení nebo defekaci. Ob-
jevuje se hyperpnoe, iritabilita a progrese hypoxemie. Jinak 
typicky významný systolický šelest slábne a prodlužuje se, 
při velmi těžké formě obstrukce může zcela vymizet. Někte-
ré epizody se terminují spontánně, nicméně protrahovaný 
záchvat spojený s těžkou hypoxemií může vyústit ve ztrátu 
vědomí a  srdeční zástavu. Prodělaný hypoxický záchvat je 
indikací k nasazení léčby betablokátory a časné operaci.

Léčba hypoxického záchvatu vyžaduje rychlý a agresivní 
přístup: Postupujeme po jednotlivých krocích, při selhání 
daného kroku navazujeme další eskalací léčby:

1.	 Přidržení kolen na hrudníku (poloha zvyšuje systémovou 
vaskulární rezistenci, umožní větší žilní návrat).

2.	 Podání kyslíku (plicní vazodilatátor).
3.	 Intravenózní bolus tekutin 10–20 ml/kg během 5–10 mi-

nut (zlepšení plnicích tlaků pravé komory).
4.	 Sedace ideálně morfinem intravenózně (0,1 mg/kg na 

dávku) nebo midazolamem nazálně 0,3 mg/kg.
 
Při selhání výše uvedených opatření:
5.	 Podání betablokátoru intravenózně (sníží tachykardii, 

předpokládá se relaxace svaloviny infundibula) – esmolol 
(0,1 mg/kg/dávka). Polovinu dávky podat rychle, zbytek 
během několika následujících minut. Pokud jsou jednotli-
vé dávky neúčinné, lze podat kontinuálně esmolol (50 až 
75 µg/kg/min).

6.	 Pokud je léčba betablokátory nedostatečná, zahájíme in-
fuzi noradrenalinu v dávce 0,05–1 µg/kg/min (zvýší sys-
témovou rezistenci).

7.	 Pokud všechna tato opatření selžou, je nutná urgentní chi-
rurgická intervence (korekce, paliativní operace), viz níže.

Kontraindikovány jsou léky s  vazodilatačními účinky 
a pozitivně inotropním efektem. (Podáním vazodilatačních 
látek dojde k  snížení systémového tlaku, a  tím ke zvýšení 
pravolevého zkratu a prohloubení hypoxemie. Pozitivní ino-
tropní látky mohou umocnit spazmus svaloviny výtokového 
traktu pravé komory.)

Řešení vady
Primární korekce vady je léčbou volby.(3) Většina ToF pacien-
tů podstoupí korekci vady elektivně během prvního roku 
života, typicky v jeho druhé polovině. Během výkonu se uza-
vře defekt komorového septa, uvolní se výtokový trakt pravé 
komory resekcí infundibulárních svalových snopců, popří-
padě je rozšířen transanulární záplatou, čímž je dosaženo 
volného toku z  pravé komory. Velmi důležitá je snaha mi-
nimalizovat pooperační inkompetenci chlopně plicnice.(4) 
Jen naprosté minimum pacientů vyžaduje paliativní zákrok 
(pulmonální, duktální stenty nebo modifikovaná spojka 
Blalocka–Taussigové) před vlastní korekcí vady. Jedná se 
o pacienty s velmi těžkou obstrukcí výtokového traktu pravé 
komory, kteří nejsou zpočátku přijatelnými kandidáty pro 
primární korekci vady (velmi malá porodní hmotnost < 2 kg, 
hypoplastické větve plicnice, nepříznivá anatomie koronár-
ních arterií v oblasti výtokového traktu pravé komory). U pa-
cientů, kteří vyžadují korekci vady již v novorozeneckém / 
časně kojeneckém období, je výkon zatížen vyšší morbiditou 
a mortalitou (6 % pro pacienty < 1 měsíc, 1 % pro pacienty 
≥ 6 měsíců).(5)

Pacienti s  ToF vyžadují dlouhodobé sledování. Korekce 
vady vede k  obligátním reziduálním nálezům, především 
pulmonální insuficienci, která způsobuje objemovou zátěž 
pravé komory. Pacienti dlouhodobě tolerují její zvětšení, 
jsou povětšinou asymptomatičtí, avšak ohroženi rozvojem 
dysfunkce pravé komory. Typicky v druhém decenniu života 
vyžadují další zákrok k obnovení kompetence chlopně plic-
nice. Po korekci TOF mohou být pacienti ohroženi komoro-
vými arytmiemi a náhlou smrtí.
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Plicní atrezie s intaktním komorovým septem
Plicní atrezie s  intaktním komorovým septem (PA/IVS) je 
charakterizována úplnou obstrukcí výtoku z  pravé komo-
ry s  různým stupněm hypoplazie pravé komory (RV) a  tri-
kuspidální chlopně (TV) (obr. 2). Incidence je přibližně  
4–8 / 100 000 živě narozených dětí.(1) Patogeneze PA/IVS 
není zcela známa. PA/IVS se liší od PA/VSD, která je ozna-
čována jako extrémní forma Fallotovy tetralogie, a od těž-
kých forem Ebsteinovy anomálie trikuspidální chlopně. 
Přestože mohou všechny tyto defekty vést k úplné obstrukci 
výtokového traktu pravé komory, mají odlišné morfologické 
rysy, které ovlivňují způsob řešení vady.
yy PA/IVS je spojena s vývojovými abnormalitami RV a TV. 

Větve plicnice mohou být malé, ale jejich založení a vět-
vení je jinak normální.

yy PA/VSD má kromě VSD správně vytvořenou RV a TV, po-
stižení je spojené zejména s abnormalitami plicního cév-
ního zásobení. Často nacházíme velké aortopulmonální 
kolaterály zásobující plicní cévní řečiště.

yy Ebsteinova anomálie TV (EBST) je primárně charakteri-
zována abnormalitami TV a RV, ale bez současného posti-
žení chlopně plicnice a jejího větvení.

Anatomie
PA/IVS je vedle malformace PA spojena s různým stupněm 
hypoplazie RV a  TV, také s  anomáliemi koronární cirkula-
ce. Až u 70 % PA/IVS pacientů nacházíme abnormální spo-
jení mezi RV a  koronárními tepnami, tzv. sinusoidy nebo 

stenózy, přerušení až atrezie koronárních tepen.(6) Přibliž-
ně ve čtvrtině případů je část koronárního oběhu závislá na 
pravé komoře (viz dále).

Hemodynamický profil a příznaky
U PA/IVS způsobuje pulmonální atrezie obstrukci výtokové-
ho traktu pravé komory. Návrat krve do systémového oběhu 
je primárně závislý na průtoku krve z pravé síně přes fora-
men ovale do levé síně a  následně do levé komory. Kromě 
toho se krev také vrací z RV přes sinusoidy do systémového 
oběhu přes koronární oběh. Pro přežití je rozhodující ote-
vřená tepenná dučej (PDA), jakožto jediný zdroj plicního 
průtoku, a tedy okysličení krve.

U novorozenců s PA/IVS je typická centrální cyanóza v dů-
sledku pravo-levého zkratu na úrovni síní. Nejčastěji jsou mír-
ně tachypnoičtí, významná dyspnoe není častá a může odlišo-
vat tyto pacienty od pacientů s hypoxemií způsobenou plicní 
problematikou. Na rtg plic bývá chudá plicní kresba (důsledek 
nízkého plicního průtoku). Pacienti s  PA/IVS mají většinou 
nenápadnou fetální a porodní anamnézu. Pokud by pacienti 
s PA/IVS nebyli operováni, umírají časně; přibližně 50 % dětí 
zemře do dvou týdnů po narození a 85 % do šesti měsíců.(7)

Řešení vady
Vada je ideálně rozpoznána prenatálně a porod je směřován 
do dětského kardiocentra. Po narození infuze prostaglan-
dinu E1 (0,01–0,025 µg/kg/min) je obvykle dostačující 
k  udržení adekvátního plicního průtoku pomocí otevřené 
tepenné dučeje. Volba operačního zákroku je vzhledem 
k  heterogenitě anatomického nálezu individuální (široké 
spektrum abnormalit RV a TV). Postup určuje i dependence 
koronárního oběhu na RV a velikost pravé komory.
yy U pacientů s mírnou až středně závažnou hypoplazií pra-

vé komory bez sinusoid se provádí chirurgická valvulo-
tomie chlopně plicnice často spojená s plastikou výtoko-
vého traktu RV. Alternativou je intervenční katetrizace, 
při které se atretická chlopeň plicnice perforuje zavadě-
čem nebo pomocí radiofrekvenčního ablačního katétru 
s následnou balonkovou valvuloplastikou chlopně. Stejně 
jako u  pacientů s  ToF vede operace k  pulmonální insufi- 
cienci spojené s objemovou zátěží RV vyžadující v budouc-
nu další zákrok k obnovení kompetence chlopně plicnice.

yy V situacích těžké hypoplazie RV nebo dependence koro-
nárního řečiště na RV lze pacientům nabídnout pouze 
paliativní řešení ve formě hybridní 1,5komorové nebo 
úplné jednokomorové cirkulace (tj. levá komora je pone-
chána jako systémová). V případě kompletní jednokomo-
rové cirkulace je plicní průtok zajištěn napojením horní 
i dolní duté žíly na plicní řečiště (totální kavopulmonální 
anastomóza), v situaci 1,5komorové cirkulace vytvořením 
anastomózy pouze mezi horní dutou žílou a plicním řeči-
štěm (bidirekční kavopulmonální anastomóza) po před-
chozím zprůchodnění atretické pulmonální chlopně.

Ebsteinova anomálie
Ebsteinova anomálie je vrozená malformace, která je cha-
rakterizována především abnormalitami trikuspidální  

Obr. 2: Plicní atrezie s intaktním komorovým septem

Upraveno dle www.chop.edu/conditions-diseases.

RA – pravá síň, LA – levá síň, PFO – foramen ovale apertum, PAV – chlopeň plicnice, 
Ao – aorta, MV – mitrální chlopeň, TV – trikuspidální chlopeň, RV – pravá komora, 
LV – levá komora, SVC – horní dutá žíla, IVC – dolní dutí žíla, PDA – otevřená 
tepenná dučej
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chlopně a  pravé komory. Výskyt se v  běžné populaci udá-
vá přibližně 4 případy na 100 000 živě narozených dětí bez 
vztahu k pohlaví.(8)

Anatomie
Morfologie trikuspidální chlopně u Ebsteinovy anomálie je 
velmi variabilní. Cípy trikuspidální chlopně vykazují různý 
stupeň selhání delaminace (oddělení tkáně chlopně od myo-
kardu) s  vazivovými a  svalovými úpony na myokard pravé 
komory. Charakteristickým nálezem Ebsteinovy anomálie je 
posun septálního a  zadního cípu trikuspidální chlopně do 
pravé komory směrem k apexu a výtokovému traktu. Funkč-
ní ústí trikuspidální chlopně je tím posunuto od atrioventri-
kulárního spojení směrem k apexu pravé komory a rozděluje 
RV na 2 části. Proximální část se nazývá atrializovaná pravá 
komora a distální komora – funkční pravá komora (obr. 3).

Pacienti s Ebsteinovou anomálií mají často mnohočetné 
arytmogenní substráty. Asi u 20–30 % pacientů nacházíme 
přidružené anomálie převodního systému, nejčastěji přídat-
né síňokomorové spojky (Wolffův–Parkinsonův–Whiteův 
syndrom).(9)

Hemodynamický profil a příznaky
Klinický obraz Ebsteinovy anomálie je velmi různorodý. 
Symptomy jsou dány mírou posunutí, funkčním stavem cípů 
trikuspidální chlopně, závažností dysfunkce pravé komory 
a případnou přítomností zkratu v síních.
yy Ebsteinova anomálie může být fatální in utero nebo krát-

ce po porodu v důsledku plicní hypoplazie při extrémní 
kardiomegalii a kardiálním selhání.

yy Při značném posunu trikuspidální chlopně mají pacien-
ti významnou trikupidální insuficienci a dysfunkci pravé 
komory, která se projeví brzy po narození dušností, srdeč-

ním selháním a hypoxemií. V nejtěžších případech může 
nízký srdeční výdej pravé komory vytvořit obraz funkční 
atrezie chlopně plicnice. V tomto případě je cirkulace zá-
vislá na otevřené tepenné dučeji.

yy Pacienti s  lehkým postižením trikuspidální chlopně mo-
hou zůstat asymptomatičtí až do dospělosti nebo se nález 
může projevit námahovou dušností, arytmiemi (supra-
ventrikulární reentry tachykardie) či paradoxní emboli-
zací do CNS při přítomnosti pravolevého zkratu v síních.

Řešení vady
Přístup k  léčbě pacientů s  Ebsteinovou anomálií je určen 
věkem pacienta a přítomností symptomů srdečního selhání.

U  novorozenců se známkami těžké hypoxemie nebo sr-
dečního selhání je snaha o  stabilizaci pacienta, oddálení 
operace vzhledem k  limitovaným možnostem chirurgické 
intervence, která je navíc zatížená vysokou mortalitou (10–
25 %).(10) Léčba je symptomatická, zaměřená na snížení plicní 
cévní rezistence a inotropní podporu. V případech funkční 
atrezie chlopně plicnice je nezbytná infuze prostaglandinu 
k udržení plicního průtoku. Časnou operaci vyžadují ti, kte-
ří nemůžou být odpojeni od ventilátoru nebo mají přetrvá-
vající těžkou hypoxemii či acidózu. Výkon je většinou veden 
cestou paliativní jednokomorové cirkulace.

Biventrikulární chirurgické řešení je ideálně směřováno 
do mladšího školního věku a je prováděno ve snaze zabránit 
progresi dysfunkce pravé komory. Operační riziko se pohy-
buje < 1 %. Výkon spočívá v komplexní plastice trikuspidální 
chlopně a plikaci (zmenšení) atrializované pravé komory (tzv. 
cone repair podle anglického cone = kužel, kornout). Pokud 
valvuloplastika není možná, je chlopeň nahrazena protézou.

Cyanotické vady se zvýšeným plicním 
průtokem
Tato skupina CSV není spojena s obstrukcí toku krve do plic-
ního řečiště. Cyanóza je způsobena abnormálním arterio-
-ventrikulárním spojením nebo míšením systémové a plicní 
žilní krve na úrovni srdce. Mezi nejčastější CSV se zvýšeným 
plicním průtokem patří transpozice velkých tepen, společný 
arteriální trunkus, totální anomální návrat plicních žil.

Truncus arteriosus
Truncus arteriosus (TA) se řadí mezi vady s  poruchou ko-
notrunkální přepážky spojené s DiGeorgovým syndromem. 
Ten nacházíme u 20 % pacientů s TA.(11) Výskyt TA v populaci 
se udává 6 až 10 případů / 100 000 dětí.(1,12)

Anatomie
Společný arteriální kmen, který je umístěn nad komorovým 
defektem, zásobuje kompletně systémový, plicní a koronár-
ní oběh (obr. 4). Běžné jsou přidružené abnormality trun-
kální chlopně (dysplazie, častěji insuficience než stenóza) 
a aortálního oblouku (koarktace aorty, interrupce aortální-
ho oblouku).

Obr. 3: Ebsteinova anomálie

Upraveno dle www.chop.edu/conditions-diseases.

RA – pravá síň, LA – levá síň, LV – levá komora, RV – pravá komora, Ao – aorta, 
PA – kmen plicnice, TV – deformovaná trikuspidální chlopeň, ARV – atrializovaná 
část pravé komory, FRV – funkční část pravé komory, MV – mitrální chlopeň
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Hemodynamický profil a příznaky
Po narození jsou pacienti většinou oběhově stabilní, dochází 
k míšení systémové a plicní krve na intrakardiální úrovni ve-
doucí k mírné až středně těžké hypoxemii. EKG křivka a rtg 
vyšetření nebývá pro vadu specifické. Plicní průtok je zpo-
čátku relativně fyziologický při zvýšené plicní vaskulární 
rezistenci a téměř se rovná systémovému srdečnímu výdeji. 
Během několika prvních týdnů života však plicní rezisten-
ce klesá, mnohonásobně narůstá plicní průtok, což vede 
k nárůstu saturace krve k fyziologickým hodnotám a rozvo-
ji příznaků srdečního selhání (tachydyspnoe, tachykardie, 
hepatomegalie). Často jsou přítomny živé pulzace způsobené 
velkým systolicko-diastolickým rozdílem tlaků při stealu krve 
ze  systémového do plicního řečiště. K  objemové zátěži levé 
komory navíc může přispívat insuficience trunkální chlopně. 
V případě přidružené koarktace aorty nebo interrupce aor-
tálního oblouku je oběh závislý na otevřené tepenné dučeji.

Řešení vady
Korekční operace se u pacientů s TA provádí nejčastěji ko-
lem 2. měsíce života. Kardiochirurg provede uzávěr komoro-
vého defektu, mobilizuje kmen plicnice a pomocí konduitu 
vytvoří napojení na pravou komoru. Při významné poruše 
funkce trunkální chlopně se provádí její plastika. Jednoleté 
přežití se po chirurgické korekci udává více než 80 %.

Pacienti musí být nadále dispenzarizováni kardiologem. 
Hlavními limitujícími faktory jsou vývoj funkce trunkální 
chlopně, která často vyžaduje intervenci či její náhradu za 
mechanickou chlopeň, a reintervence na konduitu. Konduit 
implantovaný v kojeneckém věku zůstává neměnné velikos-
ti a navíc kalcifikuje. Ze souboru 171 dětí, které podstoupily 

korekci pro TA, jen 3 % pacientů nevyžadovala reoperaci do 
20. roku života.(13,14) V dlouhodobých longitudinálních studiích 
pacientů po korekci TA většinou neměli žádné nebo měli jen 
mírné omezení fyzické aktivity (NYHA třída I nebo II).(14)

Transpozice velkých tepen
Transpozice velkých tepen (TGA) tvoří téměř 20 % všech 
CSV s roční incidencí 40 případů na 100 000.(1) Na rozdíl od 
mnoha jiných forem vrozených srdečních vad TGA nebývá 
spojena s žádným genetickým syndromem.

Anatomie
U transpozice velkých tepen nacházíme ventrikuloarteriální 
diskordanci, při které aorta vychází z pravé komory a plicni-
ce z levé komory. Pravá komora je umístěna vpravo od levé 
komory a aorta je vpředu a vpravo od plicnice (obr. 5). V po-
lovině případů může být sdružena s defektem komorového 
septa (VSD). U pacientů, u nichž nacházíme defekt komoro-
vého septa, se častěji vyskytují i další přidružené vady (ob-
strukce výtokového traktu levé komory, koarktace aorty). 
Anatomie koronárních tepen bývá často variabilní.

Hemodynamický profil a příznaky
Před korekcí je systémový a plicní oběh oddělen. Tato paralelní 
cirkulace je neslučitelná se životem, pokud neexistuje komu-
nikace mezi těmito dvěma oběhy. Míšení krve může nastat buď 
intrakardiálně (otevřené foramen ovale, VSD), nebo prostřed-
nictvím extrakardiálního spojení (otevřená tepenná dučej).

In utero je oběh tolerován velmi dobře. Po narození dítěte 
hloubka hypoxemie závisí na velikosti a vyvážení efektivního 

Obr. 4: Truncus arteriosus

Upraveno dle www.chop.edu/conditions-diseases.

RA – pravá síň, LA – levá síň, LV – levé komora, RV – pravá komora, AO – aorta, 
PA – kmen plicnice, Tr – trunkální chlopeň a společný arteriální kmen, VSD – defekt 
komorového septa

Obr. 5: Transpozice velkých tepen

Upraveno dle www.chop.edu/conditions-diseases.

RA – pravá síň, LA – levá síň, LV – levá komora, RV – pravá komora, AO – aorta, 
PA – kmen plicnice, PDA – otevřená tepenná dučej, ASD – defekt síňového septa
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plicního a systémového průtoku. Nejúčinnější míšení je na 
úrovni síní, nižší tlakové rozdíly umožňují obousměrný tok 
krve. Defekt komorového septa nebo otevřená tepenná dučej 
poskytne pouze limitované míšení krve. Při absenci dosta-
tečného míšení okysličené a neokysličené krve mohou mít 
novorozenci s TGA kritickou hypoxemii vyžadující urgentní 
zákrok. Přítomnost šelestu je nespolehlivým klinickým nále-
zem, pokud není přidružen VSD nebo obstrukce výtokového 
traktu levé komory. Na rtg obraze bývá kardiomegalie, srdce 
je typicky vejčitého tvaru s úzkou cévní stopkou. EKG křivka 
je nespecifická.

V přirozeném průběhu je vada neslučitelná se životem.(15)  
Prenatální diagnostika TGA zlepšuje přežití, protože umož-
ňuje správnou organizaci postnatální péče. Novorozen-
ci s  podezřením nebo potvrzenou TGA musí být urgentně 
transportováni do dětského kardiocentra, případně pře-
loženi ještě před porodem in utero. Postnatálně je pomocí 
infuze prostaglandinu E1 je udržována otevřená tepenná 
dučej. U pacientů s malou komunikací v síních je časně pro-
vedena katetrizační balónková atrioseptostomie k zajištění 
optimálního míšení systémové a plicní cirkulace. Korekční 
operace se nejčastěji provádí v druhém týdnu života.

Řešení vady
U izolované TGA je přístupem volby arteriální switch. Kar-
diochirurg mobilizuje velké tepny, přeruší je a  umístí do 
správných pozic. Současně reimplantuje terčíky s koronár-
ními tepnami do neoaorty nad levou komoru. Při záměně 
velkých tepen provádí tzv. LeComptův manévr. Jedná se 
o chirurgickou techniku, kdy umístí bifurkaci plicních tepen 
před aortu. Použití tohoto manévru snižuje riziko následné 
stenózy plicní tepny a  četnost reintervencí. Nejčastěji do-
chází k reintervenci právě v důsledku stenózy plicnice, další 
komplikace jsou méně časté (např. neoaortální insuficience 
či stenóza, stenóza koronárních tepen).

Dlouhodobé přežití pacientů s TGA po chirurgické korekci 
(arteriální switch) je vynikající. U  pacientů operovaných pro 
TGA v dětském kardiocentru FN Motol v letech 2000–2016 byla 
mortalita < 2 % a pouze 2,3 % pacientů vyžadovala další zákrok 
pro reziduální stenózu koronárních tepen.(16) Dle jihokorejské 
studie byl u  10 % pacientů proveden další chirurgický nebo 
katetrizační výkon během 10letého sledování a u 17 % během 
20letého sledování.(17) Většina pacientů, kteří podstoupili ar-
teriální switch, nemá limity v běžné aktivitě (NYHA třída I).(18)

Totální anomální návrat plicních žil
Incidence totálního anomálního návratu plicních žil (TA-
PVC) se pohybuje kolem 6 / 100 000 narozených dětí.(1) Může 
se vyskytovat izolovaně nebo jako součást komplexních vro-
zených srdečních vad nebo spolu s abnormalitami viscerál-
ního situ a isomerismy pravé síně.

Anatomie
U TAPVC všechny čtyři plicní žíly nejsou spojeny s levou síní, 
ale drénovány do systémového žilního oběhu (obr. 6). Podle 
místa spojení rozlišujeme 4 základní typy TAPVC (nejčastěj-
ší suprakardiální, dále kardiální, infrakardiální a smíšený) 

a  podle přítomnosti obstrukce plicních žil dělíme na ob-
strukční a neobstrukční formu TAPVC.

Hemodynamický profil a příznaky
U pacientů s TAPVC dochází k míšení okysličené krve z plic-
ních žil s neokysličenou krví systémového žilního systému, 
což vede k hypoxemii. Smíšená krev na úrovni síní vstupuje 
pravo-levým zkratem do systémového oběhu. Průběh TA-
PVC závisí na závažnosti obstrukce plicních nebo drénují-
cích žil a velikosti komunikace na úrovni síňového septa.

Neobstrukční forma – pravá komora je poddajná s níz-
kým diastolickým tlakem. Krev vracející se do pravé síně má 
tedy tendenci preferenčně téct do pravé komory místo do 
levé síně přes foramen ovale. Plicní průtok tedy převyšuje 
systémový průtok a  systémová saturace se pohybuje oko-
lo 90 %. Ačkoli hypoxemie je u  TAPVC vždy přítomna, její 
hloubka se liší a u některých pacientů nemusí být cyanóza 
klinicky patrná. První týdny až měsíce jsou příznaky dány 
velkým plicním průtokem. Tachydyspnoe, obtíže s krmením 
a  neprospívání, dále se postupně rozvíjí plicní hypertenze 
(důsledek velkého plicního průtoku).

Obstrukční forma – při obstrukci žilního toku stoupá plic-
ní žilní tlak, což má za následek rozvoj plicního edému a ná-
růst tlaku v plicním řečišti. V některých případech až na supra-
systémové hodnoty. Pravá komora je v tomto případě zatížena 
více tlakově než objemově. Saturace systémové krve velmi vý-
znamně klesá i pod 50 %. Příznaky se objeví první hodiny nebo 
dny po porodu pod obrazem kriticky nemocného novorozence 
s hlubokou cyanózou a kardiorespiračním selháním.

Obr. 6: Totální anomální návrat plicních žil (suprakardiální typ)

Upraveno dle https://teachmepaediatrics.com/cardiology/structural-heart-defects.

RA – pravá síň, LA – levá síň, LV – levá komora, RV – pravá komora, AO – aorta, 
PA – kmen plicnice, vertikální žíla – drenáž plicních žil vertikální žilou do levé bra-
chiocefalické žíly
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U  TAPVC je vyšetření rtg plic a  EKG nespecifické a  va- 
riabilní v závislosti na přítomnosti obstrukce. Výjimku tvoří 
pacienti se suprakardiálním TAPVC, u nichž nacházíme na 
rtg hrudníku tzv. znamení sněhuláka (obr. 7). Prognóza ne-
korigovaných pacientů je velmi špatná s úmrtností 80 % do 
jednoho roku věku.(19)

Řešení vady
Pacienti s  těžkou obstrukcí TAPVC jsou kriticky nemocní no-
vorozenci a  úvodní management je zaměřen na jejich stabili-
zaci (mechanická ventilace, inotropní podpora), v  některých 

případech pacienti vyžadují připojení k extrakorporální mem-
bránové oxygenaci (ECMO). Při těžkém respiračním selhání 
novorozence je vždy nutno echokardiograficky vyloučit TAPVC 
s obstrukcí. Chirurgický přístup se liší v závislosti na typu TA-
PVC. Principem je redirekce toku krve z plicních žil do levé síně.

Dlouhodobé přežití je přibližně 85 % a morbidita je spoje-
na s recidivou obstrukce plicních žil nebo s obstrukcí v místě 
chirurgické anastomózy. Při absenci reziduální stenózy plic-
ních žil a plicní hypertenze nemají pacienti s korigovaným 
TAPVC, bez ohledu na anatomický podtyp, limity v  běžné 
aktivitě (NYHA třída I).(20)  |
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