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Dopad vad levého srdce NEMOCNICE
na hemodynamiku praveho srdce

Levostranna vrozena srdecni vada
a plicni hypertenze

Jana Rubackova Popelova

Kardiochirurgie, Nemocnice Na Homolce,
Praha 5
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Vrozené srdecni vady a plicni hypertenze

Zkratové vady: zvySeny prutok plicnim fecistém, vasokonstrikce a
remodelace plicniho cévniho reciste, prekapilarni plicni hypertenze (PAH)

Tezke vady leveho srdce mohou vest k postkapilarni plicni hypertenzi

Tézka a dlouho trvajici postkapilarni PH muaze vést ke zménam v
prekapilarnim plicnim recisti a vznikem smiseneé (reaktivni) PH
(PVR nad 3 W), DPG >7/mmHg, TPG >12 mmHg)

Kombinace vady leveho srdce se zkratovou VSV — smiSena PH

Zmenena reaktivita plicniho recisté u nekterych VSV v dospélosti 77?7
Zvyseny plicni prutok ve fetalnim obdobi ???



Defekt septa sini a prave srdce

Dilatace a objemové pretizeni pravé komory

Dilatace trikuspidalniho anulu
Trikuspidalni regurgitace
Dilatace pravé siné

Dilatace plicnice

plicni hypertenze:

hyperkineticka u mladsich, norm. PVR
u starsich vetsinou mirna az stredni, vétsinou je
PVR do 4-5 Wj, vzacné vysoka (Eisenmenger sy)

Vyskyt PH u ASD stoupa s vékem

PASP nad 40mmHg: u 34% otevienych ASD,
u 12 % uzavrenych ASD

Engelfriet PM, Euro Heart Study 2007, Noble S, 2012
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Defekt komorovéeho septa a prave srdce

Maly restriktivni defekt vetsinou
nemiva PH

Velky nerestriktivni defekt neuzavieny
do 1 roku: tézka plicni arterialni
hypertenze (Eisenmengeruv syndrom)
v 30 %

Pri vvznamné PH - vyvoj tézké
hypertrofie myokardu pravé komory
Relativhé dlouho zachovana EFPK

Nemusi mit dlouho trikuspidalni
regurgitaci

Vyznamne lepsi prezivani nez u jinych
typl tézké PAH
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Vrozena mitralni sten6za

Padakovita mitralni chlopen
(parachute valve)

* jediny papilarni sval,
* nalevkovité usti bez komisur

* obliterovane prostory mezi
slasinkami

Plicni hypertenze postkapilarni i
smisSena, reaktivni - u tézké
mitralni stendzy - operace v detstvi

V nasem sledovani: 2 dospéli pac.
s padakovitou mitralni stenozou,
bez operace v détstvi

Lehka postkapil. PH (40/30mmHg)
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Vrozena mitralni regurgitace

NejCastéji pri roz§tépu predniho cipu abnormalni ,kanalové® mitralni chlopné
SWA\VASD.

* Vrozena myxomatozni degenerace mitralni chl., prolaps cipt mitralni chlopné,
m. Barlow

« Tézka regurgitace muze mit postkapilarni PH
Pozdé operovana MR a odstranény zavésny aparat vedou k dilataci a dysfunkci LK
Lehka postkapilarni PH i po operaci
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Bikuspidalni, unikuspidalni aortalni chlopeni,
aortalni stenoza, aortalni regurgitace

« Tézké — kritické AS se srdeCnim selhanim a postkapilarni PH jsou operovany brzy
po narozeni a v détstvi

» U izolovanych aortalnich vad (bez jiné pfidruzené VSV) je u mladych dospélych
pacientu postkapilarni PH vzacna

« Vada byva vétSinou operovana drive nez dojde k rozvoji PH
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Supravalvarni aortalni stenoza

NNH
[CRVE TN syngo via.VA30A
*27.04.1959
21.04.2015
11:09:18
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S8 SNAPSHOT CORO 18% ~~ Body.90 bpm, 43 %, 75'ms

Williamsuv syndrom
Mentalni retardace
56 let

Grad. na supravalvarni AS:
116/72 mmHg

Grad. na stopové trikuspidalni
regurgitaci: 22/14mmHg

Bez postkapilarni PH
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Koarktace aorty
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U dospélych pacientu s koarktaci aorty (operovanou
v détstvi i neoperovanou) se vyskytuje plicni hypertenze v:
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Rekoarktace po operaci v roce 1958
(v 16 letech)
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Nativni koarktace u 65-letého pacienta
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Koarktace aorty a plicni hypertenze

« Nas soubor: 259 dospelych s koarktaci aorty
« 142 dospélych pacientt dlouhodobé sledovanych
« 40 mélo PH (mPAP nad 25 mmHg) =(28 %

40 pacientu s COA a PH:

« Operace jen v détstvi: 14x 35 %
« Operace / intervence v détstvi a dospélosti: 22x 55 %
« Operace / intervence jen v dospélosti: 2x 5%

* Neoperovani: 2x 5%



Koarktace aorty a PH
65-lety pacient
Hypertenze od 18 let

Bez vétSich obtizi, trochu se zadycha pfi
namaze, NYHA I-II

COA nebo spiSe deformace aorty s dlouhym
zuzenim na 10mm

aorta pod branici 29mm, zuzeni vétsi nez 50% g

Klinicky gradient: 20mmHg
PHK 160mmHg, PDK 140mmHg

Katetrizace: vrchol.grad.17mmHg
po zatézi 39mmHg

PAP klidové: 47/17/28 mmHg

PCW: 16 mmHg

PAR: 2,4 Wj

ECHO: grad. v desc.aorté: 36-47mmHg
TR-2 s grad. 46/30mmHg, EFLK 65%
Bez aortalni Ci mitralni vady, mitr. E/E"7,8
DDZ 25/21mm, odhad PAP : 56/40 mmHg

Lécba: Micardis plus, Coryol, Godasal
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Koarktace aorty a lehka postkapilarni PH

65 lety hypertonik s koarktaci aorty a lehkou, prevazné postkapilarni PH,
mala progrese namahové dusnosti, NYHA [-I

A. Konzervativni postup beze zmeny léCby
B. Zvysit davku diuretik, jinak konzervativhé
C. Stenting koarktace

D. Operace koarktace

E. Specificka plicni vasodilatacni IéCba
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Koarktace aorty a lehka postkapilarni PH

« Podrobny pohovor kardiologa a kardiochirurga s pacientem

 Operace pomoci extra-anatomického bypassu

. Ustup zatéZové hypertenze: pred operaci 220 mmHg pfi 150W
. po operaci 180/75 mmHg pri 170 W
 VO2max 32,5 ml/kg/min

» Pokles PH: grad. Dopplerovsky na TR ze 46/30 na 22/14mmHg
- DDZ z25/21 na 22/15mm

 Kilinicky grad. HK-DK 20mmHg

§ na kole pti tfet{ z4te7i 175, co jsem mé] pied operac
1dovem stavu. Dal¥{ velké zlepSent citim pH dychdni. Mém pocit jako kdybych omlad]

0 20 let, tfuristikzll 2 jizda na kole mi opét nedél4 problém. Letos jsem byl dokonce v kvétnu
y re}kguskych Alpéch a v stpnu ve Vysokych Tatrach na Slovensku, Chdpu, Z¢ to nesmim piehdnét




Koarktace aorty a t&2ka smisena PH
42-leta nemocna, od narozeni znama koarktace aorty

Operace v 8 letech, plastika pomoci levé art. subclavia (end-to end)
V 31 letech zjisténa tézka smisena plicni hypertenze:

Katetrizace: PAP: 89/38/str.58mmHg, PS 8mmHg
PCW 32, viny V 37 az 42 mmHg,

LVEDP 29mmHg, PAR 5,2 Wj,

Cl 2,6 I/min/m2, grad. na mitr. 7mmHg

Vrcholovy grad. na recoa: 18mmHg

CT anqgio: restendza, delSi tahlé zuzeni na 9mm

ECHO: TéZzka dilatace leve siné

Ztlustela mitralni chl. s restriktivnim pohybem

v systole i diastole, zkracené Slasinky, MR-2

mitral E/lE"24 TR: 101/51 mmHg !!!

EFLK 68%, grad. na RECOA Doppler 20-28mmHg

Klinicky: NYHA I, porodila 2 deti, vyjde 4 patra bez
zastaveni

P el (7408
= .



Rekoarktace aorty a tezka PH
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Konzervativni postup, zvysit diuretika
. Operace rekoarktace

. Stenting rekoarktace

. Nahrada mitralni chlopnée

Specificka plicni vasodilatacni Ié€ba

. Transplantace srdce a plic
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Rekoarktace aorty a tezka PH
« Stenting rekoarktace

NEMOCNICE

diocentrum FNM . F ; - "DBEtskekardiocentrum FNM
DFP-8000D il DFP-8000D

W 1024 W 1024

C512 €512

Rekatetrizace: PAP 45/24, stf. 31 mmHg, PCW 15mmHg, PAR 3,5 Wj
vymizel gradient na rekoarktaci

HAPPY END ? A.ANO B.NE



Rekoarktace aorty a tézka PH H

NebgL to bohuzel happy end........

Katetrizace po stentingu byla provedena na Detském Kardiocentru v celkove
anestezii — nizSi PAP
Rekatetrizace 2017:

PAP 100/46/55 mmHg, PCW 26/44/27mmHg, PAR 8,3Wj, CI 2,6 |/min/m2
Progrese tézké smisené plicni hypertenze

Perzistujici fibrilace a flutter sini NemoczEMa iormalce
. $5-1/Adult '

Embolizace do CNS PR s

Embolizace do PHK i;%gliig

Opakované RFA e

Okluder v ousku

Synkopa po sotahexalu

NYHA Il

ECHO: dysfunkce LK, EF 35-40%, AN
E/E'41, GLS LK: -12%....... -6%

MRI kontraindikovana pro kovovy
fragment v LK ’ N T M
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ProC ma pacientka tézkou progresivni
smisenou PH ?

Vliv fetalni koarktace na plicni recisté

Vliv pozde korigovaneé koarktace a rekoarktace
Abnormalni mitralni chlopen — mitralni stenoza
Restriktivni kardiomyopatie

Endokardialni fibroelastoza

Konstriktivni perikarditida

Nevim
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Endokardialni fibroelastoza (EFE)

Pactentika mél v anammnéze wvedeno v détstvi pod&zf'ewi
wi endlokardialnt flbroelastizu

Hypertrofie stény levé komory s difuznim nebo fokalnim ztlusténim endokardu na
1-2mm a jeho pfeménou na ztlustély fibroelasticky plast, nejvyraznéjsi v LVOT

Snizeni elasticity steny LK v diastole, zhorSené plnéni, diastolicka dysfunkce LK

Patologicka reakce endokardu na zvysené sténoveé napéti nebo posSkozeni
Kromé LK muze byt postizen i endokard levé siné i pravostrannych oddilu
Hyperechogenni endokard na echu, zmény papilarnich svall, zkracené SlaSinky
histologicky svazky kolagenu a elasticka vlakna

Riziko mikrotrombu a trombu

EFE muUze byt primarni nebo sekundarni (VSV, virové infekce)

Endokardialni fibroelastoza je Casto (ve 44 %) spojena s vrozenymi srdeCnimi
vadami, obstruktivni [éze (hypoplastické levé srdce, aortalni sten6za atrézie aorty,
COA?)

Razena mezi restriktivni kardiomyopatie

Autozomalné dominantni familiarni forma (primarni EFE) — mutace v TAZ genu
kodujici protein tafazzine

w
o
o
=
o
==
<
=

NEMOCNICE



w
=
o
=
=
==
<
=

Endokardialni fibroelastoza

[}

E

KOGISOVA ZUZANA niceINa Homelce
5689079 iE33
“H4.09,1975

T3t 2016 _ & Vyskyt: 1 na 5000 zivé narozenych déti
o I Vyskytu 1-2% VSV
5 \ Je nachazena hlavné u déti do 1 roku
® .
AN

Nejsou zpravy o EFE v dospélosti

Mortalita 30-40%
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Koarktace aorty a tézka PH m

Novorozenecka koarktace aorty, PH, MR, AS

1. operace — po narozeni operace koarktace dle Waldhausena, rezid grad. 20 mmHg
2. operace v 11 letech MVR mech. pro téezkou mitralni regurgitaci

Pokles grad. TR z 86 na na 47mmHg, LVEDP 18 mmHg

AS: 3x BVP

3. operace ve 20 letech: AVR mech. pro rezid. sten6zu

4.operace v 21 letech pro blokadu re-MVR

Ve 23 letech blokada AVR, trombus a pannus — odmitnuta TX srdce a plic

5. operace z vitalni indikace pro blokadu re-AVR, umira na srdecni selhani

KCH Nem. Na Homolce
26/10/2007 13:23:00  TIS2.3 Mi{2"%
S5-1/Adult

Grad. Na TR: 78/44 mmHg

Katetrizace: PA 98/53/71, PCW 29, TPG 42,
C0O 3,99, Cl 2,8, PAR 10,52 Wj
Tézka smiSena PH

Sekcné trombozy obrovsky dilatovanych
plicnich zil

** bpm
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Co je to Shoneuv syndrom ?
Kombinace supravalvarni prstencovité mitralni stenézy, padakovitée
mitralni chlopné, subvalvarni stendzy aorty a koarktace aorty
Koarktace aorty sdruzena s defektem komoroveho septa

Soucasna aortalni stendza a pulmonalni sten6za, sdruzena s
mentalni retardaci

Koarktace aorty s plicni hypertenzi



Shonelv syndrom m

A:. Kombinace supravalvarni prstencovité mitralni sten6zy, padakovité
mitralni chlopne, subvalvarni stendzy aorty a koarktace aorty

28-leta divka, po narozeni zjisténa koarktace aorty, padakovita mitralni chlopen se
stendzou, subvalvarni stenoza aorty, koarktace aorty, plicni hypertenze

- 1. operace 1990: (1 rok): resekce koarktace end-to-end

- 2. operace 1991 (2 roky): mechan. MVR pro tézkou stenézu

- 3. operace 1997 (8 let): vyména mechanické mitralni protézy
- excize subvalvarni stenozy aorty

» 4. operace 2005 (16 let): nova renahrada mech. mitr. protézy
. nova excize fibrozni membrany v LVOT
. valvulotomie aortalni chlopné pro stenozy

« 5. operace 2012 (23 let): nahrada aortalni chlopné mechanickou nahradou
. rozSireni aortalniho anulu, plastika korene aorty zaplatou
. nova excize membrany v LVOT a myektomie



Shoneuv syndrom

NEMOCNI
*0410851989 NemocriizeNa KHomalce
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Grad. na mechanické AVR: 26/15mmHg e |
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LVOT bez obstrukce 0

Grad. na rekoarktaci: 45 mmHg
Grad. na mechanické MVR: 21/5 mmHg, E/E" 47 "

Grad. na stfedné vyznamné TR: 55/34 mmHg A "
Odhadovany tlak v plicnici: 65/44 mmHg

Maly perimembrandzni defekt komorového septa Smm (asi iatrogenni)

EFLK 60%, GLSLK: -14%, EFPK 45%, GLSPK: -14%
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Shoneav Syndrom NEMOCNICE

« 24-lety muz, pfi narozeni koarktace aorty, mitralni stenoza, aortalni stendza

« 1. operace: 3.den po narozeni: resekce koarktace end-to-end

* V 1-2 letech 3x valvuloplastika AS

« 2.operace ve 3 letech: Rossova operace a valvulotomie MS

« 3.operace ve 13 letech: AVR mech, MVR mech.

» 4.operace v 23 letech: nova MVR mech. pro dysfunkci

. vyména kalcifikovaného stenotickeho pulm. HMGR za PVR mech

Pacient ma v 24 letech 3 mechanické chlopné a operovanou koarktaci aorty
Odhadovany systolicky tlak v plicnici 35mmHg



w
o
o
=
o
==
<
=

Zaver - levostranna vrozena srdecni vada:

|zolované vrozené chlopenni vady:

- kritické vady maji po narozeni srdecni selhani s PH a byvaji fresené v
neonatalnim obdobi (kriticka AS)

- u mladych dospélych vetsinou nebyva tézsi PH

Neonatalni koarktace aorty (po operaci) v kombinaci s dalSimi
levostrannymi vrozenymi chlopennimi vadami: mohou mit tézkou
smisenou plicni hypertenzi.

Jakou roli hraje u téchto dospélych pacientu endokardialni fibroelastéza,
zodpovédna za tézkou diastolickou dysfunkci, neni znamo.

Shoneuv syndrom je kombinaci obstrukénich vad levého srdce se
zavaznou prognozou, casto s mnoha operacemi a mechanickymi
chlopennimi nahradami, PH muze ale nemusi byt pfitomna.

LVOTO casto recidivuje i po operaci



