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Cilem ¢lanku neni popis vsech cyanotickych srdeénich vad
(CSV) ani jejich detailni rozbor, ale snaha o zdtraznéni he-
modynamického profilu téch nejbéznéjsich CSV a jeho vaz-
ba ke klinickému nalezu a 1é¢bé.

Klinicky obraz mtiZze byt velmi rtznorody, dokonce
ivramci daného typu vady. U rady pacienttit s CSV nejsou al-
terovany vitalni funkce a srde¢ni obéh neni dependentni na
otevirené tepenné duceji. Dominujicim klinickym znakem je
hypoxemie, doprovazena ruzné vyjadirenou tachypnoi. Cen-
tralni cyandzu muze vyvolat i fada extrakardidlnich pric¢in
(tab. 1). Novorozenci s CSV na rozdil od pacienttt s plicnim
postizenim zpravidla nejsou schopni béhem podavani 100%
kysliku vyznamné zvysit saturaci hemoglobinu. To vSak ne-
plati ve vSech Kklinickych situacich. U nékterych typtt CSV
(napf. truncus arteriosus) dojde ke zvyseni plicniho pratoku
po podani kysliku v disledku vazodilatace a zvySeni systé-
mové saturace > 95 %. Plati vSak, Ze u mnoha cyanotickych
srde¢nich vad je cyanéza hluboka a konstantni. Srdeéni
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Selest obvykle naznacuje kardidlni podklad hypoxemie,

existuji ovSem i ductus dependentni CSV (napf. transpozice

velkych cév), které nemusi byt spojeny s pritomnosti $elestu.
K zapamatovani nejbéznéjsich CSV lze vyuzit mnemo-

technickou pomtcku ,,pét T

» Fallotova tetralogie (ToF)

¢ abnormality trikuspidalni chlopné (Ebsteinova anomalie,
atrezie)

¢ transpozice velkych tepen (TGA)

e truncus arteriosus (PTA)

¢ totalni anomalni navrat plicnich zil (TAPVC)

Sesté ,T“ je mozno pridat jako ,tuny dalich vad“ (pul-
mondlni kritickd sten6za, pulmonalni atrezie s intaktnim
komorovym septem / s defektem komorového septa a rizné
varianty jednokomorové cirkulace).

Cyanotické vady se dle hemodynamického profilu déli na
dvé zdkladni skupiny:

1. Cyanotické vady se snizenym plicnim priitokem
2. Cyanotické vady se zvySenym plicnim pratokem
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vrve

Tab. 1: Pfi¢iny centralni cyanézy novorozence

PFi¢ina

Dychaci cesty — obstrukce

| Patofyziologicky mechanismus

Atrezie choan

Laryngotracheomalacie

Makroglosie

Micrognathia nebo retrognathia
(napf. Pierre—Robindv syndrom)

Hypoventilace

Kardialni

Cyanoticka srde¢ni vada

Pravo-levy zkrat

Srdeéni selhani

Porucha difuze a ventilaéné-
perfuzni nepomér

Perzistujici plicni hypertenze
novorozence

Ventilaéné perfuzni nepomér,
pravo-levy zkrat

Hematologické

Hemoglobinopatie
(napf. methemoglobinemie)

Porucha vazby kysliku

Metabolické

Tézka hypoglykemie

Hypoventilace pfi paroxysmu
kfeéi a/nebo apnoe

Neurologické

Deprese CNS

Apnoe z nezralosti

Infekce (napf. meningitida,
encefalitida)

Intraventrikularni krvaceni

Kreée

Hypoventilace

Neuromuskularni porucha

Novorozeneckd myasthenia
gravis

Poranéni brani¢niho nervu

Myopatie

Hypoventilace

Plicni

Parenchymalni

Atelektaza, pneumonie

Plicni hypoplazie

Plicni krvaceni

Pneumotorax

RDS

Pleuralni vypotek

Ventila¢né perfuzni nepomér

Edém plic

Porucha difuze

CYANOTICKE VADY SE SNIZENYM
PLICNiM PRUTOKEM

Obstrukce, hypoplazie nebo ageneze struktur pravostran-
nych oddilti srdce vede ke snizenému plicnimu pratoku.
Neokysli¢ena krev se do systémového obéhu dostava intra-
kardidlnim pravo-levym zkratem na tirovni sini a/nebo ko-
mor. Mezi CSV se snizenym plicnim pratokem patii Fallo-
tova tetralogie, pulmonalni atrezie s intaktnim komorovym
septem, pulmonalni atrezie s defektem komorového septa
a anomalie trikuspidalni chlopné.

Fallotova tetralogie (ToF)

Predstavuje jednu z nejc¢astéjsich CSV (ro¢ni incidence se
pohybuje okolo 20—-30 pripadit / 100 tisic narozenych déti).®
Frekvence vyskytu neni zavisla na pohlavi. Pfiblizné 15 % pa-
cientt s ToF ma pridruzené genetické syndromy (DiGeorguv
syndrom, Downtv syndrom, Alagillav syndrom).®

Anatomie

ToF je tvorena souhrnem ¢étyi anatomickych 1ézi: malalign-
ment defekt komorového septa (subaortalni defekt komoro-
vého septa a nasedani aorty ¢aste¢né nad pravou komoru),
hypertrofie pravé komory a stenéza chlopné plicnice (obr. 1).
ToF byva asociovana asi ve 25 % pripadt s pravostrannym
aortalnim obloukem.

Malalignment defekt komorového septa, napfimeni in-
fundibularniho septa a sten6za chlopné plicnice (subval-
varni, valvarni nebo supravalvani ¢i jejich kombinace) tvori
obstrukei vytokového traktu pravé komory.

Hemodynamicky profil a pfiznaky
Defekt komorového septa (VSD) je typicky velky s vyrovna-
nymi tlaky mezi pravou a levou komorou. Zkrat pfes VSD je

Obr. 1: Fallotova tetralogie

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

RA — prava sifi, LA — leva sifi, PA — plicnice, Ao — aorta, VSD — defekt komorového septa



uréen cestou mensiho odporu, tedy pomérem odport toku
krve do systémového a plicniho recisté, nikoli velikosti VSD.
V situaci, kdy je odpor kladeny systémovému prutoku vyssi
nez plicnimu, krev prirozené proudi z levé komory do pravé
komory a do plicniho feéisté. V této situaci je zkrat pfevazné
levo-pravy a u pacienta nebude pritomna hypoxemie a cya-
noza.

V opaéném pripadé s narustajici obstrukei vytokového
traktu pravé komory dochazi k pravo-levému zkratu s hypo-
xemii a cyanézou.

Klinicky obraz zavisi na stupni obstrukce vytokového
traktu pravé komory. Plati, Ze ¢im zavaznéjsi je obstrukce,
tim vyznamné;jsi je hypoxemie.

Nejcastéji se setkavame s nasledujicimi prabéhy:
¢ Kojenci s minimdlni obstrukei jsou zpocéatku asympto-

mati¢ti, normosaturovani. Dokonce se u nich mohou, po

fyziologickém poklesu plicni vaskularni rezistence, roz-
vinout priznaky nadmérného plicniho pratoku se znam-
kami srde¢niho selhavani jako u velkého defektu komo-
rového septa.

¢ Nejcastéji se setkavame se situaci, kdy je pfitomna mirna
az stredné vyznamna obstrukce vytokového traktu pravé
komory s vyrovnanymi odpory pratoku do systémového

a plicniho rec¢isté. Pacienti jsou asymptomatiéti a normo-

saturovani. Stupen obstrukce v ¢ase nartsta. Zpocatku

asymptomatické a normosaturované dité postupné vyvi-
ne cyan6zu a muze dospét k hypoxickym zachvattum.

¢ Jedincis tézkou obstrukei vytokového traktu pravé komo-
ry a velmi nizkym plicnim priatokem se obvykle projevuji

v novorozeneckém obdobi hlubokou hypoxemii a vyZa-

duji ¢asnou intervenci. V extrémnim pripadé muze byt

cirkulace dependentni na otevitené tepenné duceji. Tyto
extrémni nalezy volné prechazeji do jednotky, kterou na-
zyvame atrezie plicnice s defektem komorového septa.

Hypoxické zachvaty
I u jedince s ToF a mirnou cyanézou muize dojit k dynamic-
kému nartstu obstrukce s naslednym zvysSenim pravo-levé-
ho zkratu a prohloubenim cyanézy. Obstrukce mtiZe byt tak
vyznamnd, ze dojde prakticky k okluzi vytokového traktu
pravé komory s naslednou hlubokou cyanézou. Tyto epi-
zody se oznaluji jako hypoxické zachvaty. Presna etiologie
téchto epizod neni jasna4, i kdyZ existuje fada teorii (zvy$eni
infundibularni kontraktility, periferni vazodilatace, hyper-
ventilace ¢i stimulace mechanoreceptort pravé komory).
Hypoxické zachvaty se objevuji zejména v situacich spoje-
nych s tachykardii (neklid, pla¢, bolest, hore¢ka nebo hypo-
volemie). Mohou navazovat i na krmeni nebo defekaci. Ob-
jevuje se hyperpnoe, iritabilita a progrese hypoxemie. Jinak
typicky vyznamny systolicky Selest slabne a prodluzuje se,
pri velmi tézké formeé obstrukce mtiZze zcela vymizet. Nékte-
ré epizody se terminuji spontanné, nicméné protrahovany
zachvat spojeny s tézkou hypoxemii mtiZze vyustit ve ztratu
védomi a srdecni zastavu. Prodélany hypoxicky zachvat je
indikaci k nasazeni 1é¢by betablokatory a ¢asné operaci.
Lécba hypoxického zachvatu vyzaduje rychly a agresivni
pristup: Postupujeme po jednotlivych krocich, pfi selhani
daného kroku navazujeme dalsi eskalaci 1écby:
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1. Pridrzeni kolen na hrudniku (poloha zvysuje systémovou
vaskularni rezistenci, umozni vétsi zilni navrat).

2. Podani kysliku (plicni vazodilatator).

3. Intraveno6zni bolus tekutin 10-20 ml/kg béhem 5-10 mi-
nut (zlepseni plnicich tlakt pravé komory).

4. Sedace idealné morfinem intraven6zné (0,1 mg/kg na

davku) nebo midazolamem nazalné 0,3 mg/kg.

Pri selhani vyse uvedenych opatieni:

5. Podani betablokatoru intraven6zné (snizi tachykardii,
predpoklada se relaxace svaloviny infundibula) — esmolol
(0,1 mg/kg/davka). Polovinu davky podat rychle, zbytek
béhem nékolika nasledujicich minut. Pokud jsou jednotli-
vé davky neucinné, Ize podat kontinualné esmolol (50 az
75 png/kg/min).

6. Pokud je 1é¢ba betablokatory nedostate¢nd, zahdjime in-
fuzi noradrenalinu v davce 0,05-1 ng/kg/min (zvysi sys-
témovou rezistenci).

7. Pokud vSechna tato opatieni selzou, je nutna urgentni chi-
rurgicka intervence (korekce, paliativni operace), viz nize.

Kontraindikovany jsou 1léky s vazodilatatnimi ucinky
a pozitivné inotropnim efektem. (Podanim vazodilata¢nich
latek dojde k snizeni systémového tlaku, a tim ke zvyseni
pravolevého zkratu a prohloubeni hypoxemie. Pozitivni ino-
tropni latky mohou umocnit spazmus svaloviny vytokového
traktu pravé komory.)

Reseni vady
Primarni korekce vady je 1é¢bou volby.® Vétsina ToF pacien-
ti podstoupi korekci vady elektivné béhem prvniho roku
zivota, typicky v jeho druhé poloviné. Béhem vykonu se uza-
vire defekt komorového septa, uvolni se vytokovy trakt pravé
komory resekei infundibularnich svalovych snopcti, popri-
padé je rozs$ifen transanularni zaplatou, ¢imz je dosazeno
volného toku z pravé komory. Velmi dulezita je snaha mi-
nimalizovat poopera¢ni inkompetenci chlopné plicnice.®
Jen naprosté minimum pacientt vyzaduje paliativni zakrok
(pulmondlni, duktalni stenty nebo modifikovana spojka
Blalocka—Taussigové) pred vlastni korekci vady. Jedna se
o pacienty s velmi téZkou obstrukei vytokového traktu pravé
komory, ktefi nejsou zpocéatku prijatelnymi kandidaty pro
primarni korekci vady (velmi mala porodni hmotnost < 2 kg,
hypoplastické vétve plicnice, nepfizniva anatomie koronar-
nich arterii v oblasti vytokového traktu pravé komory). U pa-
cientq, kteti vyZaduji korekci vady jiz v novorozeneckém /
¢asné kojeneckém obdobi, je vykon zatiZzen vy$$i morbiditou
a mortalitou (6 % pro pacienty < 1 mésic, 1 % pro pacienty
> 6 mésicr).®

Pacienti s ToF vyZaduji dlouhodobé sledovani. Korekce
vady vede k obligatnim rezidudlnim ndaleztum, predevsim
pulmonalni insuficienci, ktera zptisobuje objemovou zatéz
pravé komory. Pacienti dlouhodobé toleruji jeji zvétSeni,
jsou povétsinou asymptomatiéti, avsak ohroZeni rozvojem
dysfunkce pravé komory. Typicky v druhém decenniu Zivota
vyzaduji dalsi zakrok k obnoveni kompetence chlopné plic-
nice. Po korekei TOF mohou byt pacienti ohrozeni komoro-
vymi arytmiemi a ndhlou smrti.
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Obr. 2: Plicni atrezie s intaktnim komorovym septem

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

RA — prava sif, LA — leva sifi, PFO — foramen ovale apertum, PAV — chlopen plicnice,
Ao — aorta, MV — mitralni chloperi, TV — trikuspidalni chloperi, RV — prava komora,
LV — leva komora, SVC — horni duté Zila, IVC — dolni duti Zila, PDA — otevfena
tepenna dudej

Plicni atrezie s intaktnim komorovym septem

Plicni atrezie s intaktnim komorovym septem (PA/IVS) je
charakterizovana uplnou obstrukei vytoku z pravé komo-
ry s riznym stupném hypoplazie pravé komory (RV) a tri-
kuspidalni chlopné (TV) (obr. 2). Incidence je pfiblizné
4-8 / 100000 zivé narozenych déti.® Patogeneze PA/IVS
neni zcela znadma. PA/IVS se lisi od PA/VSD, ktera je ozna-
¢ovana jako extrémni forma Fallotovy tetralogie, a od téz-
kych forem Ebsteinovy anomadlie trikuspidalni chlopné.
Prestoze mohou vSechny tyto defekty vést k iplné obstrukei
vytokového traktu pravé komory, maji odlisné morfologické
rysy, které ovliviiuji zptsob reseni vady.
¢ PA/IVS je spojena s vyvojovymi abnormalitami RV a TV.
Vétve plicnice mohou byt malé, ale jejich zalozeni a vét-
veni je jinak normalni.
¢ PA/VSD mé kromé VSD spravné vytvorenou RV a TV, po-
stizeni je spojené zejména s abnormalitami plicniho cév-
niho zasobeni. Casto nachazime velké aortopulmonalni
kolateraly zasobujici plicni cévni fecisté.
* Ebsteinova anomalie TV (EBST) je primarné charakteri-
zovana abnormalitami TV a RV, ale bez sou¢asného posti-
zeni chlopné plicnice a jejiho vétveni.

Anatomie

PA/IVS je vedle malformace PA spojena s riznym stupném
hypoplazie RV a TV, také s anomaliemi koronarni cirkula-
ce. Az u 70 % PA/IVS pacientt nachazime abnormaélni spo-
jeni mezi RV a koronarnimi tepnami, tzv. sinusoidy nebo

10

stendzy, preruseni az atrezie koronarnich tepen.© Pfibliz-
né ve ¢tvrtiné pripadu je ¢ast koronarniho obéhu zavisla na
pravé komore (viz dale).

Hemodynamicky profil a pfiznaky

U PA/IVS zpusobuje pulmonadlni atrezie obstrukei vytokové-
ho traktu pravé komory. Navrat krve do systémového obéhu
je primarné zavisly na pritoku krve z pravé siné pres fora-
men ovale do levé siné a nasledné do levé komory. Kromé
toho se krev také vraci z RV pres sinusoidy do systémového
obéhu pres koronarni obéh. Pro preziti je rozhodujici ote-
viend tepennd ducej (PDA), jakozto jediny zdroj plicniho
prutoku, a tedy okysli¢eni krve.

U novorozencti s PA/IVS je typicka centralni cyanéza v di-
sledku pravo-levého zkratu na trovni sini. Nej¢astéji jsou mir-
né tachypnoicti, vyznamna dyspnoe neni ¢asta a mtize odliso-
vat tyto pacienty od pacientt s hypoxemii zptisobenou plicni
problematikou. Na rtg plic byva chuda plicni kresba (dtsledek
nizkého plicniho pritoku). Pacienti s PA/IVS maji vétsinou
nenapadnou fetalni a porodni anamnézu. Pokud by pacienti
s PA/IVS nebyli operovani, umiraji ¢asné; priblizné 50 % déti
zemie do dvou tydnt po narozeni a 85 % do Sesti mésict.(?

Reseni vady
Vada je idealné rozpoznana prenatalné a porod je sméfovan
do détského kardiocentra. Po narozeni infuze prostaglan-
dinu E1 (0,01-0,025 pg/kg/min) je obvykle dostadujici
k udrzeni adekvatniho plicniho pratoku pomoci oteviené
tepenné duceje. Volba opera¢niho zakroku je vzhledem
k heterogenité anatomického néalezu individualni ($iroké
spektrum abnormalit RV a TV). Postup urc¢uje i dependence
koronarniho obéhu na RV a velikost pravé komory.
¢ U pacientdt s mirnou az stredné zavaznou hypoplazii pra-
vé komory bez sinusoid se provadi chirurgicka valvulo-
tomie chlopné plicnice ¢asto spojend s plastikou vytoko-
vého traktu RV. Alternativou je interven¢ni katetrizace,
pri které se atreticka chlopen plicnice perforuje zavadé-
¢em nebo pomoci radiofrekvenéniho abla¢niho katétru
s naslednou balonkovou valvuloplastikou chlopné. Stejné
jako u pacientt s ToF vede operace k pulmonalni insufi-
cienci spojené s objemovou zatézi RV vyzadujici v budouc-
nu dalsi zakrok k obnoveni kompetence chlopné plicnice.
¢ V situacich tézké hypoplazie RV nebo dependence koro-
narniho reci$té na RV lIze pacientim nabidnout pouze
paliativni reseni ve formé hybridni 1,5komorové nebo
aplné jednokomorové cirkulace (tj. leva komora je pone-
chana jako systémova). V pripadé kompletni jednokomo-
rové cirkulace je plicni prutok zajistén napojenim horni
i dolni duté Zily na plicni recisté (totalni kavopulmonalni
anastoméza), v situaci 1,5komorové cirkulace vytvorenim
anastomézy pouze mezi horni dutou Zilou a plicnim fedi-
stém (bidirekéni kavopulmonadlni anastoméza) po pred-
chozim zprachodnéni atretické pulmonadlni chlopné.

Ebsteinova anomalie

Ebsteinova anomalie je vrozena malformace, ktera je cha-
rakterizovina predevSsim abnormalitami trikuspidalni



Obr. 3: Ebsteinova anomalie

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

RA — prava sifi, LA — leva sifi, LV — leva komora, RV — prava komora, Ao — aorta,
PA — kmen plicnice, TV — deformovana trikuspidalni chlopef, ARV — atrializovana
cast pravé komory, FRV — funkéni ¢ast pravé komory, MV — mitralni chlopen

chlopné a pravé komory. Vyskyt se v bézné populaci uda-
va priblizné 4 pripady na 100000 Zivé narozenych déti bez
vztahu k pohlavi.®

Anatomie
Morfologie trikuspidalni chlopné u Ebsteinovy anomalie je
velmi variabilni. Cipy trikuspidalni chlopné vykazuji ruzny
stupen selhani delaminace (oddéleni tkané chlopné od myo-
kardu) s vazivovymi a svalovymi tipony na myokard pravé
komory. Charakteristickym nalezem Ebsteinovy anomalie je
posun septalniho a zadniho cipu trikuspidalni chlopné do
pravé komory smérem k apexu a vytokovému traktu. Funké-
ni tsti trikuspidalni chlopné je tim posunuto od atrioventri-
kularniho spojeni smérem k apexu pravé komory a rozdéluje
RV na 2 ¢asti. Proximalni ¢ast se nazyva atrializovana prava
komora a distalni komora — funkéni prava komora (obr. 3).
Pacienti s Ebsteinovou anomalii maji ¢asto mnohocetné
arytmogenni substraty. Asi u 20—-30 % pacienti nachazime
pridruzené anomalie prevodniho systému, nejéastéji pridat-
né sinokomorové spojky (Wolffuv—Parkinsontv—Whitetv
syndrom).®

Hemodynamicky profil a pfiznaky

Klinicky obraz Ebsteinovy anomalie je velmi ruznorody.

Symptomy jsou dany mirou posunuti, funkénim stavem cipt

trikuspidalni chlopné, zavaznosti dysfunkce pravé komory

a pripadnou pritomnosti zkratu v sinich.

* Ebsteinova anomalie miize byt fatalni in utero nebo krat-
ce po porodu v dusledku plicni hypoplazie pri extrémni
kardiomegalii a kardidlnim selhani.

e Pfi zna¢ném posunu trikuspidalni chlopné maji pacien-
ti vyznamnou trikupidalni insuficienci a dysfunkci pravé
komory, ktera se projevi brzy po narozeni dusnosti, srdec-
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nim selhanim a hypoxemii. V nejtézsich pripadech mutize
nizky srde¢ni vydej pravé komory vytvorit obraz funkéni
atrezie chlopné plicnice. V tomto pripadé je cirkulace za-
visla na otevirené tepenné duceji.

* Pacienti s lehkym postizenim trikuspidalni chlopné mo-
hou ztistat asymptomatic¢ti az do dospélosti nebo se néalez
muiiZze projevit namahovou du$nosti, arytmiemi (supra-
ventrikularni reentry tachykardie) ¢i paradoxni emboli-
zaci do CNS pri pfitomnosti pravolevého zkratu v sinich.

Reseni vady
Pristup k 1é¢bé pacientt s Ebsteinovou anomalii je uréen
vékem pacienta a pritomnosti symptomut srde¢niho selhani.

U novorozenct se znamkami tézké hypoxemie nebo sr-
de¢niho selhani je snaha o stabilizaci pacienta, oddaleni
operace vzhledem k limitovanym moznostem chirurgické
intervence, ktera je navic zatiZena vysokou mortalitou (10—
25 %).09 Lécba je symptomaticka, zamérend na snizeni plicni
cévni rezistence a inotropni podporu. V pripadech funkéni
atrezie chlopné plicnice je nezbytna infuze prostaglandinu
k udrzeni plicniho prittoku. Casnou operaci vyzaduji ti, kte-
i nemtZou byt odpojeni od ventilatoru nebo maji pretrva-
vajici tézkou hypoxemii ¢i acidézu. Vykon je vétSinou veden
cestou paliativni jednokomorové cirkulace.

Biventrikularni chirurgické reseni je idealné smérovano
do mladsiho $kolniho véku a je provadéno ve snaze zabranit
progresi dysfunkce pravé komory. Opera¢ni riziko se pohy-
buje <1 %. Vykon spociva v komplexni plastice trikuspidalni
chlopné a plikaci (zmens$eni) atrializované pravé komory (tzv.
cone repair podle anglického cone = kuzel, kornout). Pokud
valvuloplastika neni mozna, je chlopen nahrazena protézou.

CYANOTICKE VADY SE ZVYSENYM PLICNIM
PRUTOKEM

Tato skupina CSV neni spojena s obstrukei toku krve do plic-
niho recisté. Cyanéza je zplisobena abnormalnim arterio-
-ventrikularnim spojenim nebo miSenim systémové a plicni
7ilni krve na Grovni srdce. Mezi nejc¢astéjsi CSV se zvySenym
plicnim prutokem patfi transpozice velkych tepen, spole¢ny
arteridlni trunkus, totalni anomalni navrat plicnich zil.

Truncus arteriosus

Truncus arteriosus (TA) se radi mezi vady s poruchou ko-
notrunkalni prepazky spojené s DiGeorgovym syndromem.
Ten nachazime u 20 % pacientt s TA.!Y Vyskyt TA v populaci
se udava 6 az 10 pripadit / 100 000 déti.12

Anatomie

Spole¢ny arterialni kmen, ktery je umistén nad komorovym
defektem, zasobuje kompletné systémovy, plicni a koronar-
ni obéh (obr. 4). BéZné jsou pridruzené abnormality trun-
kalni chlopné (dysplazie, ¢astéji insuficience nez stenéza)
a aortalniho oblouku (koarktace aorty, interrupce aortalni-
ho oblouku).

1"
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Obr. 4: Truncus arteriosus

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

RA — prava sifi, LA — leva sifi, LV — levé komora, RV — prava komora, AO — aorta,
PA — kmen plicnice, Tr — trunkalni chloperi a spoleény arterialni kmen, VSD — defekt
komorového septa

Hemodynamicky profil a pfiznaky

Po narozeni jsou pacienti vét§inou ob&hové stabilni, dochéazi
k miSeni systémové a plicni krve na intrakardialni trovni ve-
douci k mirné az stredné tézké hypoxemii. EKG krivka a rtg
vySetieni nebyva pro vadu specifické. Plicni pratok je zpo-
¢atku relativné fyziologicky pfi zvySené plicni vaskularni
rezistenci a témeér se rovna systémovému srde¢nimu vydeji.
Béhem nékolika prvnich tydnt Zivota vS$ak plicni rezisten-
ce klesd, mnohonasobné nartista plicni prutok, coz vede
k nartistu saturace krve k fyziologickym hodnotam a rozvo-
ji priznaka srdeéniho selhani (tachydyspnoe, tachykardie,
hepatomegalie). Casto jsou piitomny Zivé pulzace zptisobené
velkym systolicko-diastolickym rozdilem tlaki pfi stealu krve
ze systémového do plicniho fecisté. K objemové zatézi levé
komory navic miiZze prispivat insuficience trunkalni chlopné.
V pripadé pridruzené koarktace aorty nebo interrupce aor-
talniho oblouku je obéh zavisly na otevirené tepenné dudeji.

Reseni vady
Korekéni operace se u pacienttt s TA provadi nejcastéji ko-
lem 2. mésice zivota. Kardiochirurg provede uzavér komoro-
vého defektu, mobilizuje kmen plicnice a pomoci konduitu
vytvori napojeni na pravou komoru. Pfi vyznamné poruse
funkce trunkalni chlopné se provadi jeji plastika. Jednoleté
preziti se po chirurgické korekci udava vice nez 80 %.
Pacienti musi byt nadale dispenzarizovani kardiologem.
Hlavnimi limitujicimi faktory jsou vyvoj funkce trunkalni
chlopné, ktera c¢asto vyzaduje intervenci ¢i jeji nahradu za
mechanickou chlopen, a reintervence na konduitu. Konduit
implantovany v kojeneckém véku zustava neménné velikos-
ti a navic kalcifikuje. Ze souboru 171 déti, které podstoupily

12

ASD

Obr. 5: Transpozice velkych tepen

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

RA — prava sifi, LA — leva sifi, LV — leva komora, RV — prava komora, AO — aorta,
PA — kmen plicnice, PDA — oteviend tepennd dudej, ASD — defekt sifiového septa

korekei pro TA, jen 3 % pacientt nevyZadovala reoperaci do
20. roku zivota.®3" V dlouhodobych longitudinalnich studiich
pacientt po korekei TA vétsinou neméli zadné nebo méli jen
mirné omezeni fyzické aktivity (NYHA ttida I nebo II).(%

Transpozice velkych tepen

Transpozice velkych tepen (TGA) tvori téméf 20 % vsech
CSV s ro¢ni incidenci 40 pripadi na 100000.® Na rozdil od
mnoha jinych forem vrozenych srde¢nich vad TGA nebyva
spojena s Zddnym genetickym syndromem.

Anatomie

U transpozice velkych tepen nachazime ventrikuloarterialni
diskordanci, pri které aorta vychazi z pravé komory a plicni-
ce z levé komory. Prava komora je umisténa vpravo od levé
komory a aorta je vpredu a vpravo od plicnice (obr. 5). V po-
loviné pripadit muze byt sdruzena s defektem komorového
septa (VSD). U pacientt, u nichZ nachazime defekt komoro-
vého septa, se ¢astéji vyskytuji i dalsi pridruzené vady (ob-
strukce vytokového traktu levé komory, koarktace aorty).
Anatomie koronarnich tepen byva ¢asto variabilni.

Hemodynamicky profil a pfiznaky
Pred korekci je systémovy a plicni obéh oddélen. Tato paralelni
cirkulace je nesluditelna se Zivotem, pokud neexistuje komu-
nikace mezi témito dvéma obéhy. MiSeni krve miiZe nastat bud
intrakardialné (otevi‘ené foramen ovale, VSD), nebo prostied-
nictvim extrakardialniho spojeni (oteviena tepenna ducej).

In utero je obéh tolerovan velmi dobfe. Po narozeni ditéte
hloubka hypoxemie zavisi na velikosti a vyvazeni efektivniho



plicniho a systémového pratoku. Nejic¢innéjsi miseni je na
arovni sini, nizsi tlakové rozdily umoznuji obousmérny tok
krve. Defekt komorového septa nebo otevirena tepenna ducej
poskytne pouze limitované miseni krve. Pti absenci dosta-
teéného miseni okysli¢ené a neokysli¢ené krve mohou mit
novorozenci s TGA kritickou hypoxemii vyzadujici urgentni
zakrok. Pritomnost Selestu je nespolehlivym klinickym nale-
zem, pokud neni pridruzen VSD nebo obstrukce vytokového
traktu levé komory. Na rtg obraze byva kardiomegalie, srdce
je typicky vej¢itého tvaru s tizkou cévni stopkou. EKG ktivka
je nespecificka.

V prirozeném prubéhu je vada nesluéitelna se zivotem.
Prenatalni diagnostika TGA zlepsSuje pteZiti, protoZe umoz-
fuje spravnou organizaci postnatalni péce. Novorozen-
ci s podezienim nebo potvrzenou TGA musi byt urgentné
transportovani do détského kardiocentra, pripadné pre-
loZeni jesté pred porodem in utero. Postnatalné je pomoci
infuze prostaglandinu E1 je udrZovana oteviena tepenna
ducdej. U pacientt s malou komunikaci v sinich je ¢asné pro-
vedena katetriza¢ni balénkova atrioseptostomie k zajisténi
optimalniho miseni systémové a plicni cirkulace. Korekéni
operace se nejcastéji provadi v druhém tydnu Zivota.

Reseni vady

U izolované TGA je pristupem volby arteridlni switch. Kar-
diochirurg mobilizuje velké tepny, pierusi je a umisti do
spravnych pozic. Sou¢asné reimplantuje terciky s koronar-
nimi tepnami do neoaorty nad levou komoru. Pfi zaméné
velkych tepen provadi tzv. LeComptiv manévr. Jedna se
o chirurgickou techniku, kdy umisti bifurkaci plicnich tepen
pred aortu. Pouziti tohoto manévru sniZuje riziko nasledné
stenoézy plicni tepny a ¢etnost reintervenci. Nej¢astéji do-
chazi k reintervenci pravé v dusledku stenézy plicnice, dalsi
komplikace jsou méné ¢asté (napf. neoaortalni insuficience
¢i stendza, stendza koronarnich tepen).

Dlouhodobé preziti pacientt s TGA po chirurgické korekei
(arterialni switch) je vynikajici. U pacient operovanych pro
TGA v détském kardiocentru FN Motol vletech 2000—-2016 byla
mortalita < 2 % a pouze 2,3 % pacientti vyzadovala dalsi zakrok
pro rezidudlni sten6zu koronarnich tepen.® Dle jihokorejské
studie byl u 10 % pacienti proveden dalsi chirurgicky nebo
katetriza¢ni vykon béhem 10letého sledovani a u 17 % béhem
20letého sledovani.’” Vétsina pacientt, ktefi podstoupili ar-
terialni switch, nema limity v bézné aktivité (NYHA trida I).(®

Totalni anomalni navrat plicnich zil

Incidence totalniho anomalniho navratu plicnich zil (TA-
PVC) se pohybuje kolem 6 / 100 000 narozenych déti.®) Mtze
se vyskytovat izolované nebo jako souc¢ast komplexnich vro-
zenych srdeénich vad nebo spolu s abnormalitami visceral-
niho situ a isomerismy pravé siné.

Anatomie

U TAPVC v8echny ¢tyri plicni zily nejsou spojeny s levou sini,
ale drénovany do systémového zilniho obéhu (obr. 6). Podle
mista spojeni rozlisujeme 4 zakladni typy TAPVC (nejéastéj-
$i suprakardialni, dale kardialni, infrakardialni a smiseny)
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vertikalni 2ila

pravostranné plicni "!
Eily .
k= levostranné plicnl 2ily

branice

Obr. 6: Totalni anomalni navrat plicnich Zil (suprakardialni typ)

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

RA — prava sif, LA — leva sifi, LV — leva komora, RV — prava komora, AO — aorta,
PA — kmen plicnice, vertikalni Zila — drenaz plicnich Zil vertikalni Zilou do levé bra-
chiocefalické Zily

a podle pritomnosti obstrukce plicnich Zil délime na ob-
strukéni a neobstrukéni formu TAPVC.

Hemodynamicky profil a pfiznaky

U pacientu s TAPVC dochéazi k miseni okyslicené krve z plic-
nich zil s neokysli¢enou krvi systémového zilniho systému,
coz vede k hypoxemii. SmiSend krev na tirovni sini vstupuje
pravo-levym zkratem do systémového obéhu. Prubéh TA-
PVC zavisi na zavaznosti obstrukce plicnich nebo drénuji-
cich zil a velikosti komunikace na tirovni sinového septa.

Neobstrukeéni forma — prava komora je poddajna s niz-
kym diastolickym tlakem. Krev vracejici se do pravé siné ma
tedy tendenci preferenéné téct do pravé komory misto do
levé siné pres foramen ovale. Plicni pritok tedy prevysuje
systémovy pruatok a systémova saturace se pohybuje oko-
lo 90 %. Ackoli hypoxemie je u TAPVC vzdy pritomna, jeji
hloubka se lisi a u nékterych pacientit nemusi byt cyan6za
klinicky patrna. Prvni tydny az mésice jsou priznaky dany
velkym plicnim pritokem. Tachydyspnoe, obtize s krmenim
a neprospivani, dale se postupné rozviji plicni hypertenze
(dtisledek velkého plicniho pratoku).

Obstrukéni forma — pri obstrukei Zilniho toku stoupa plic-
ni Zilni tlak, coz ma za nésledek rozvoj plicniho edému a na-
rust tlaku v plicnim reéisti. V nékterych pripadech az na supra-
systémové hodnoty. Prava komora je v tomto pripadé zatizena
vice tlakové nez objemové. Saturace systémové krve velmi vy-
znamné klesa i pod 50 %. Ptiznaky se objevi prvni hodiny nebo
dny po porodu pod obrazem kriticky nemocného novorozence
s hlubokou cyanézou a kardiorespira¢nim selhanim.
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Vertikalni
Zila

U TAPVC je vySetieni rtg plic a EKG nespecifické a va-
riabilni v zavislosti na pritomnosti obstrukce. Vyjimku tvori
pacienti se suprakardidlnim TAPVC, u nichZ nachazime na
rtg hrudniku tzv. znameni snéhuléka (obr. 7). Prognéza ne-
korigovanych pacientt je velmi $patna s umrtnosti 80 % do
jednoho roku véku.®

Reseni vady

Pacienti s tézkou obstrukei TAPVC jsou kriticky nemocni no-
vorozenci a tvodni management je zaméren na jejich stabili-
zaci (mechanicka ventilace, inotropni podpora), v nékterych
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