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Kolik procent VSV vstupuje do dospelosti bez korekce_ . .

v ambulanci VSV v dospelosti FN Brno Bohunice?
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Ambulance VSV v dospelosti FN Brno Bohunice
n=1418
Pacienti v detstvi korigovani Pacienti v detstvi bez korekce

n=676 (48%) n=742 (52%)
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1.  poznane ale neresSené vyznamné vady

2. poznane ale v detstvi malo
vyznamne VSV
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VSV v détstvi nepoznané

3. nepoznané



1. poznane ale neresene vyznamne vady

. . : ) : FNEMOCNICE
= komplikace prirozeného vyvoje vady BRNO

47; 6,4%
nejcastéji se jedna o:
29; 3.9%V)'lznamné zkraty — Eisenmengeriv syndrom

13;1.8% vady ) pI|cn| hypoperfuzi — hypoxie, erytrocytosa, kongesce...
5.0.7% | cCTGA — selhani systém. komory a AV chlopng&, AVB llI



EISENM

ENGERUV SYNDROM

Eisenmenger’s physiology: Marked
restriction in exercise capacity

Aortic coarction
Tetralogy of Fallot
VSD
Mustard-operation
Valvular disease
Ebstein’s anomaly
Pulmonary atresia
Fontan-operation
ASD (late closure)
ccTGA
| Complex anatomy
Eisenmenger’s
physiology

Mean = SD

— S 25.7 + 10.4
—— — 255 + 9.1
P : 23.4 + 8.9
‘ 23.3 + 7.4
= 22.7 + 7.6
— 208 + 4.2
— 20.1 + 6.5
— 19.8 + 5.8
. 19.2 + 6.2
— T — 18.6 + 6.9
— - 146 + 4.7
— ANOVA p <0.0001 11:5 =36
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Peak VO, (ml/kg/min)
Diller GP, ef al. Circulation 2005; 112:828-35,



Kaplan-Meier Survival Analysis
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L-P zkrat zvy$uje pratok Stoupa PVR, diky tomu i Otoceni zkratu na PL,
plicnim Fe&istém tlak v plicnici a PK, desaturace, cyanoza
objevuje se bidirekcni tok
(L-P i P-L zkrat)
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32%1 s CMP, graviditou,

komplikace operaci)




Lécba ES - zakladni pristupy

= Rezim:
vyrovnana BT, kontracepce, prevence a |écba infekt0, vakcinace, profylaxe TEN

= Zakaz:
© Tnadm. vyska,
+ omezeni systemoveé vasodilatace (| SVR—1P-L zkrat — | sat.O2, synkopa,

NSS)  fextremni cviceni, gravidita, horka lazen, sauna, vasodilatancia
(operace v CA, Ca blokatory, ACEI)

« omezeni i.v. vstupU (vzduchové/bakter. filtry), PM/ICD epikardialni cestou

-Wlhyperviskoznisyndrom a hemoptyzu, TPT

~ tsideropenie, mikrocyty, zilni linka —1trombotické CMP, infekce

we




Lécba ES - farmakoterapie aj.

* Antiknagulace © | tromby v plicni cirkulaci @ tkrvaceni (hemoptyza)

Lééajen paliativni,
komplikaci.

4 VvV = 4 I
Mene je vice!
» Transplantace srdce a plic
median preziti 5 let, nedostatek darcd




VSV S PLICNI HYPOPERFUZI

= KomplexniVSV (zpravidla se zkratem) ale zaroven s
obstrukci plicniho prutoku (sub-/supra-/valvarni)

= je hypoxie (a z ni vyplyvajici komplikace) ale ne PAH

= Symptomy obdobne jako u ES, prognoza vétsinou
lepsi

Kandidati korekce!

(spojka/ korekcni op./OTS)

Vzdy dosetreni v centru!



KORIGOVANA TRANSPOZICE

'‘Corrected’ Transposition

Ao odstupuje z PKa AP z LK
na PK je napojena LS

,dvojita zamena" prirozené
koriguje vadu

korigovana transpozice
(ccTGA, LTGA)




TTE - ktera komora je prava?

19/01/2015 10:44:16 ~ -~ v 12:57:23

= tavergvo

= vice trabekularizovana




Problémy systémove PK

- ¢cCcTGA (ale i nTGA poop. Senning, Mustard)

= selhani myokardu PK
o jina anatomie
o jiné koronarni zasobeni

= systemova AV-regurgitace (trikuspidalni)

= nizkotlaka chlopen ve vysokotlake pozici



Problemy ccTGA

= Asociovane leze!
= Degenerativni AVB Il (2%/rok)
* Vyznamna TriR a srdecni selhani

° Ve 45 letech 67% u asoc. lézi vs. 25% bez nich Graham 2000

= Snizene koron. zasobeni (jen ACD)

» Prezivani 8o-letych reportovano!

|

kandidati impl. PM, CRT, op. TriR, OTS

Intervence u komplikaci




. poznane ale v detstvi malo vyznar--= <"
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625; 84.2Y%
male VSD, ASD, nevyzn. Pu a Ao vady, nevyzn. Ebstein ...

vetsina nadale bez komplikaci

nektere ,dozraji * do indikace korekce:

chlopennl' vady zvl. bikuspidni Ao (chlopen ¢i dilatace Ao v 1/3)
Mal:fanﬂv syndrom (preventivni nahrady asc. Ao)

komplikace -malo
IE (VSDj bikuspidni Ao)
arytmie (WPW Ebstein)
vétsinou dobra tolerance téhotenstvi, nekard. op. apod.




IE na restriktivnim perimembr.VSD a Tr1
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restriktivni perimebranosni
vytokovy VSD s AoR

-vyznamna AoR do PK (diastol. tok pres VSD)

uz. defektu a plastika Ao



CoA
ASD
VSD

ccTGA
Ebstein
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3. VSV v detstvi nepoznane

FAKULTNI

Nejcastéji to jsou. B.

ASD

AVSD (meéné zavazneé formy)

ccTGA

Ebstein (méné zavazné formy)
COA (méné zavazné formy)
Marfanuv syndrom
Anomalie koronarni

NEMOCNICE
BRNO

70; 9.5%

— SS, fisi, PAH (4.-8.decenium)

— SS, AVR, fisi, PAH (3.-5.decenium)
— SS, TriR, AVB Ill, WPW, NSS

— pravostranné SS, WPW, fisi

— HT, CMP, ICHS, disekce, SS

— akutni aortalni syndromy

— ICHS, SS, NSS
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= Bez anamneézy VSV, bez
zasadnich komorbidit

5~

= progredujici dusnost+
pravostranna kongesce,
NYHA I

o HR ™ A

* Dg.: vyznam. ASD |l
s pravostrannym
pretizenim

= katetr.: PAMP 24 mmHg,
Qp:Qs 2,17:1 — Figulla



QIM DS s AVB lll adv~foiika LK a MiR?
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IAVERY

= VSV zUstavaji az v poloviné pripadu bez korekce v détstvi
= Veétsinu z nich tvori jako
nevyznamneé VSD, ASD, Pu a Ao vady, Ebstein. Je to vdécna

skupina ke sledovani, ale néktere ,,dozraji* do korekce nebo
komplikace

= Mala skupina jsou bez korekee,
u velkych zkratU (vedou k Eisenmengerovu syndromu) a
ccTGA resime jen komplikace, ale cyanoticke VSV s plicni
hypoperfuzi mohou mit teoreticky radikalni resent!

= Malou skupinou jsou v detstvi nepoznané VSV . Jednase
zpravidla o VSV v détsvi s nevyraznym poslechovym
nalezem, kterée jsou zaroven dlouhodobé tolerovane.
Dominuji ASD, dale AVSD, Ebstein, CoA, ccTGA, anomalie
koronarni, Marfan. Cela rada je indikovana ke korekci!



Centrum komplexni péc¢e o VSV v dospélosti BRNO

e [KK FN BRNO BOHUNICE
e Objednavani i konzultace: po-ut 8-15.00 tel. 53223 2909
Zatocil, Brychta, Necasova ambulancevsv@centrum.cz

<« CKTCH BRNO
Objednavani: denné 7-15.30 - evidence tel. 54318 2491
Konzultace primo v ambulanci:

Zakova Ut a &tv 8-15 tel. 5 4318 2489
daniela.zakova@cktch.cz
Sreflova (t 8-15 tel. 54318 2479

renata.sreflova@cktch.cz

Dekuji za pozornost!



