AL " A 4

NejCaste|si vrozené srdecni
vady v ordinaci ambulantniho
kardiologa

Petra Antonova

Centrum pro dospélé s vrozenou srdecni
vadou

Klinika kardiovaskularni chirurgie FN Motol
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* Dlouhodobé prezivani do dospélosti 90%
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Prevalence - vyvoj

Numbers European Union (Population 497 Mill. in 2008) Estimated
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Zastoupeni VSV v dospeélosti
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VSV v dospélosti - dusledky

» Rezidualni pooperacni nalezy, dusledky
operaci

» Srdecni selhani

* InfekCni endokarditida
* Plicni hypertenze
 Cyanoza

* Arytmie, synkopy, NS

+ Bézna“ kardiovaskularni onemocnéni



Centrum pm
dns-pele

Vetsina dospelych s VSV
vyzaduje celozivotni
sledovani kardiologem
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NejCaste|si chyby pri sledovani
VSV

 Promeskana nepoznana VSV

« Zkraty (ASD casto asymptomaticti az do 50)
* Ebstein

 cCTGA
« COA (arterialni hypertenze)

» ,,There is no cure, just repair*

» Dusledky (Pl u TOF...)
« Rezidua

* Pridruzené poruchy

* Nerozpoznani symptomu — pozvolny narust



ASD

« Uzaver v dospélosti (v jakémkoliv véku) je jiz vSeobecné akceptovan
[Attie F,. Surgical treatment for secundum atrial septal defects in patients more than 40
years old. J Am Coll Cardiol 2001]

« VeétSina ASD secundum uzavirana katetrizaCné&, chirurgicky
uzavirany defekty sinus venosus, primum

« Antiarytmické chirurgické zakroky u nemocnych s preexistujici AF,
AFl nebo i preventivne

ATRIAL SEPTAL DEFECT ATRIAL SEPTAL DEFECT ATRIAL SEPTAL DEFECT
Ostium Primum Ostium Secundum

Sinus Venosus
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@ dospélé s vrorenou
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* L-P zkrat, zavisi na compliance komor a rezistenci
systémového a plicniho reciste

 Indikaci k uzaveru je ,vyznamny" zkrat

— Objemové (a nékdy tlakové) pretizeni pravého srdce .
— Snizeni zatézové kapacity
— Supraventrikularni arytmie (obvykle po 30r.)
— Selhani pravostranné (obvykle po 40r.)
— Paradoxni embolizace — TIA/CMP J
— PH

. Zvlasté pokud je Qp/Qs 2:1

— Mortalita snizena pod 25 r., vyskyt artymii ovlivnen
pod 40 .
* Mortalita méné nez 1%

* Fibrilace sini a fluter sini mohou persistovat nebo vzniknout
de novo, ale Iépe reaguji na IéCbu, lepe tolerovany

— -pak lepe 6 mésicl antikoagulovat
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Defekt komoroveho septa

Ventricular septal defect |
is an abnormal opening
in the wall between
the two ventricles

Left

Right atrium
atrium

Ventricular septal defect

Left ventricle

Right ventricle FADAM.

¥entricular Septal Defect, 4 Parts of the Yentricular Septum

Dutlet septum
Membranous Septum
Inlet Septum

Muscular Septum

Dusledky zavisi na velikosti defektu a plicnim fecisti , NE na lokalizaci
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Defekty se uzavrely spontanné (do 3 let veku 45%) nebo
se zmensily (restriktivni) s
— Funkéné normalni srdce, morfologicky abnormalni
— Vysoké riziko IE, mulize byt indikaci k uzavéru
— Casto Al

« Muskularni defekty mohou byt uzavirany katetrizaé “

— Perimembranozni ve fazi experimentu

* Nerestriktivni defekty — ,Eisenmenger VSD" — vysoka
plicni rezistence

« QOperovani v déetstvi (sesiti, zaplata)
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@ dospélé s vrorenou
srde<ni vadou

* |ndikace k zakroku

— Gradient vice nez 50 mm Hg
+ Symptomy (angina, dusnost, pre-/synkopy)
— Pfidruzeny VSD, ASD

 Indikace k reoperaci

Rekurence RVOTO

Zavazna Pl se snizenou zatézovou
{ kapacitou

nebo zhorSenim funkce RV nebo zavaznou TI
nebo SVT nebo VT

Obvykle vyborneé vysledky pro chirurgicky i
katetrizaCni zakrok




RVOTO

* Schopnost adaptace PK k tlakovemu
zatizeni

PN » Postupna hypertrofie PK, zachovani
- funkce po velmi dlouhou dobu (az do
5. decenia, pokud s.r.)

» Symptomy pri prekroceni TK v LK
nad 50%

" » Dg. a zavaznost potvrdit

e cchokardiograficky (vice projekci,
potvrdit TK v PK PG na jetu TI), PG
koreluje velmi dobre s katetrizacnim
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@ dospélé s vrozenou
srded ni vadou

Koarktace aorty

_~ Coarctation of the Aorta
F Doppler signal distal to obstruction
h

-Casto pfidruzena bikuspidalni aortalni chlopen, VSD,
patologie mitralni chlopné

«ZvySeni TK
Mechanicke faktory v misté CoA (HK),
nastaveni karotickych baroreceptoru,
snizeny prutok ledvinami (renin)
Casto rezistentni k terapii




Centrum pro
dospélé s vrozenouw
srdedni vadou

Koarktace aorty

— Nejvetsi riziko z
 Arterialni hypertenze - CMP hemoragicka,

hypertenzni encefalopatie, ruptura Ao, levostranné
srdecni selhani

 |E na bikuspidalni chlopni Ao
* Disekce Aorty — anomalie cévni stény
Predcasna ICHS !!

Nutné pravidelné kontroly, vySetreni klinického gradientu, zatezove
vysetreni, pulsace aa. femorales



Koarktace aorty

* |ndikace k intervenci

» VSichni nemocni s vyznamnou CoA a reCoA vcCetné
proximalni AH = klidovy gradient 20 mm Hg, zatéz 50
mm Hg, pomér CoA/BaO 50%

» Pokud souCasné AS, nejdrive tézsi leze

« Operace — mortalita 1%, reoperace
mortalita 5-15%

* Re-koarktace — katetrizacni zakroky,
stenting



Fallotova tetralogie

— Velmi vzacneé neoperovani Ci nemocni po
spojkové operaci *
— Cyandza vs. srdecni selhani

— Po korektivni operaci

— Volna pulmonalni regurgitace
— Flutter/fibrilace sini

— Riziko VT, NS

— Al

— Dysfunkce LV (peroperacné, po spojkach/VSD)
— Rezidualni RVOTO/aneurysma RVOT




Fallotova tetralogie

TETRALOGY OF FALLOT

Indikace Kk reoperacil0-15%

za 20 let

» Rezidualni VSD (1,5:1)

» Rezidualni PS (PK tlak 2/3
LK)

 Volna PI ....

* Vyznamna Al + symptomy
nebo zhorSeni funkce LV

« Koren aorty 55 mm

* Pseudo-/aneurysma RVOT

* Residualni VSD+residualni
PS n. Pl i mirné vedouci ke
zhorseni nebo dilataci RV
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NejCastejSi re-operace

Nahrada pulmonalni chlopné po korekci TOF
e Symptomy
» Shizena zatézova kapacita
» Velikost pravostrannych oddilu
— Indexace objemu — MR

« Dysfunkce RV
 Trikuspidalni regurgitace
* Arytmie

* Prolongace QRS

— Excize zaplat transanularné a RVOT, remodelace RVOT,
zmenseni akinetickych segmentd
Bioprotézy (metalické protézy — neumérné vysoka incidence trombozy)



Pulmonalni regurgitace po
korekci TOF
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Dilatace PK po korekci
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Dilatace PK po korekci TOF
zavazna
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TGA/Mustard, Senning

— Mozné komplikace
. — Vyznamna regurgitace systemové AV chlopne
= » Nahrada nebo bandaz AP
| . _ T&zka dysfunkce RV nebo LV

» Retraining LV je experimentalni metodou, spise Tx
. / 2 9 » ACEI ano, BB ne (AV blok)

» - - — Symptomaticke bradykardie, tachyarytmie nebo SSS
w2 _ Baffle leak s vyzn. L-P zkratem (1,5:1) n. P-L
— Obstrukce ramene IVC (zivot ohrozujici) nebo SVC
(spiSe benigni) —Castéjsi u Mustardovy korekce
» Moznée i katetrizacné, stenting
— Obstrukce plicnich zil (velmi vzacné)
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srde<ni vadou

— Jatene/arterialni switch
» Vyznamna RVOTO (PG 60 mm Hg n. RVP:LVP 0,60)

"~ [J\ » Augmentace RVOT
| }ﬁ i g » Ischemie myokardu pri obstrukci koronarnich arterii

(CABG)
» Regurgitace neo-aortalni chlopné
» Aorto-pulmonalni kolateraly

— Rastelli

— Stenoza konduitu (pullback PG 60 mm Hg)

— Vyznamna regurgitace
» Néhrada konduitu ;3

— Vyznamna subaortalni obstrukce tunelu »
» revize

— Rezidualni VSD

— Stendza vétve AP
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Univentrikularni srdce

Hypoplasticke levé srdce, trikuspidalni atrezie,
dvojvtokova leva komora
— Fontanovska cirkulace: 10leté preziti 91%

— Arytmie
» Casté dysfunkce SA a SVT, velmi rezistentni k
antiartytmicke terapii, vedou k vyraznému
hemodynamickému zhorsSeni

— Tromboembolie a jaterni dysfunkce
— Protein losing enteropatie
» Unava, otoky, vypotky, ascites, chronicky prujem, snizeni
albuminu, CB
» Rizikove faktory: zvySeny venozni tlak, systémové RV,
dlouha doba na bypassu
— ZhorSeni cyanozy (SpO2 by méla byt 94%)

» ZhorSeni funkce komory, AV regurgitace, rezid. sin.
Komunikace, komprese plic. zil RA, kolateraly syst. Zil,
plicni a-v malformace




Fontanovska cirkulace —

Zatezova kapacita, kvalita zivota
* Snizeni vitalni kapacity, zvySeni rezid. objem plic, snizeny
art. saturace a hypokapnie, dysfunkce skeletalnich svalu
« Zatézova kapacita vyznamneé nizsi nez u kontrol
Tehotenstvi S a
« Pomeérné nizkeé riziko
* Nekardialni operace

— Plicni prutok zavisi na systemovem Zilnim tlaku,
vysoce citlivy k minimalnim zmenam plicni vaskularni
rezistence

» CAVE anestetika, hypoxemie, atelektazy, tromboemboly
nebo pneumonie

» CAVE nadmérna objemova zatéz a deplece se snizenym
navratem




Marfanuv syndrom

* |Indikace k intervenci

» Koren aorty 55 mm

» Narust rozméru kofene aorty 2 mm za rok
» Koren aorty 50 mm + RA disekce a/n. zavazna Al n. Ml
» Koren aorty 45-50 mm pokud lze zachranit AV

» Pri planovaném tehotenstvi kofren Ao 44 mm

» Ostatni aorta 50 mm

» Mitralni regurgitace jako ziskana

« Casto nutnost reoperace (disekce n. dilatace
jinych Casti aorty)
— Preziti 5 let 80%, 10 let 60%




Centrum pro
dospélé s vrozenou
srdeéni vadou

Komplexni péce

o vrozeneé srdecni
vady v dospélosti
na jednom miste

Jednorazové vysetfeni a registrace
nermocriych s V5V v dospélosti vhodné
alespon jedenkrat u vsech VSV

Pravidelné sledovani stfedné zavainych
a komplexnich V5V, indikace a provedeni
katetrizacnich a operacnich zakrek,
pooperacni sledovani

Sledovani v gravidité

Telefor: 224 435 250




Centrum pro
dospélé s vrozenou
srdeéni vadou
Eliniko kordiovaskubarni
chirurgie FH Moto

METODY

WsTupnivySatieni, stanoveni rzika,
echokardiografie

Lobrazowaci mewody - TEE, CT, MR
Komplexni zatéfowé vysetieni-
spircergomertre. komplexnivyEeteni
plicmich fumkci

Rehabilitoce - dechovd, kardiowaskubammi,
miuskuloskeletalni

Katerrzacni diognostickd vysedeni
Perkuranni implantoce Melody' Sapien
chlopné [revaluloce vytokového traku
praoveé komaory ). perkutdnni implantoce
stentgroftu do notivnifre- koarktoce
oIy, Wwdvary zkratovych vad

Elektrofyziobogicke vysatfeni, RFA,
kordicstimulace, BiVACD

Operoce notivnich V5 a reoperoce
rezidudlnich o pfidruZenych vod,
transplommace srdce

Pece o grovidmi nemocné s ViV ve
spolupraci s rzikovou poradnou

Genatické poradensvi, fetdlni
echokardiogrofie

Angurgsma nabo piEdle Valsoheoeo sinu
#Anomidlia korondrnich ararii

#Aormo- pulmondini okro

#ardzia plicnice

A& ia Trikuspiddlni chlopné
Aarivwentrikulirnd seprdini defalr

Cor trigeriomum

Cyanotickd srdaini wady

Dafokry knomomwibo sapto
Dwojrtokowd komora

Dwajrfrokowd komaona

Ebsteinovo anomalia

Ersanmanganin spndrom

Fallovowo earologie

Inmrrupce acedlniho oblouku

s omaismas

Judnokomarowd (. Forminoeskd *)ciriulocs
Kowasakiho chorobao

Koarkooos oorny

Konduity

Korigowand transpaozics waliopch tepan
Morfandy syrvdrom [o dolSivody pojeea))
Obsrulkcs vy nokowdbo trakru prowd nabo
kerid komory

Orevfand tepannd dudaj

Micni kyparcenze pfi wozsrych srdetnich
woddch

Pulmondini regungitoce

Srandza pulmondlni chlopnd
Subwokaimi nebo suproeokedrmi stenden
aordlni chlopné

Trorspozice waliopch Tapan

Trunous areriosus

Voskulami prevence
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Defekt sinoveho septa

Hemodynamika

» L-P zkrat, zavisi na compliance komor a
rezistenci systémoveho a plicniho reciste

 Diastolickeé pretizeni PK, zvySeni prutoku
plicemi, 2-5x vice, vetsinou velmi dobre
tolerovan

 Diastolickeé pretizeni PK pozdé&ji pusobi i
deformaci LK a Ml



Objemoveé pretizeni prave komory

Tolerance objemoveho pretizeni lepsi nez tlakovéeho, adaptace po
velmi dlouhou dobu bez vyrazného snizeni systollcke funkce

» Muze ale vést ke zvySeni morbidity a mortality (snizeni zatéZové tolerance,
Sl a arytmie)

L-P zkrat: dlouho asymptomaticky béhem vysokoobjemové faze

Dilatace pravé komory

— objem vice nez 101 mi/m2, RV max SAX vice nez 43 mm, RVEDA/LVEDA vice
nez 2/3

Diastolic D shape levé komory

Jen velmi malé procento pacientu vyvine Eisenmengeruv syndrom a
pokud ano, tak vyrazné pozdeéji nez u VSD (duvod je jednak
opozdeni zkratu aZ do regrese PK hypertrofie pravé komory a
vyzravani plicni vaskulatury a take absence vysokotlakych trecich sil
jako u VSD)



ASD

 Indikaci k uzaveru je ,vyznamny" zkrat

— Objemové (a nékdy tlakove) pretizeni pravého srdce
— Snizeni zatézové kapacity
— Supraventrikularni arytmie (obvykle po 30 r.)
— Selhani pravostranné (obvykle po 40 r.)
— Paradoxni embolizace — TIA/ICMP
— PH
« Zvlasté pokud je Qp/Qs 2:1
 Pomér PVR/SVR 2/3

— Mortality benefit pod 25 r., arrythmia benefit pod
40r. b

— Korekce ve vyssSim veku (vice nez 40 let) jiz nevede ke
kompletnimu remodelingu pravé sine a je zvysené
riziko arytmii



Defekt komoroveho septa

Ventricular septal defect |
is an abnormal opening
in the wall between
the two ventricles

Left

Right atrium
atrium

Ventricular septal defect

Left ventricle

Right ventricle ?ADAM

¥entricular Septal Defect, 4 Parts of the Yentricular Septum Yentricular Septal Defect

Dutlet septum
Membranous Septum
Inlet Septum

Muscular Septum

 University of Kansas Normal Yentricular Septal Defect



Defekt komoroveho septa

« Dusledky zavisi na velikosti defektu a plicnim

recisti , NE na lokalizaci
* Membrandzni, muskularni, outlet...

— Velké defekty
« vyrovnani tlaku v plicni a systémoveé cirkulaci, vznik plicni
hypertenze — Eisenmengerova reakce

* Srdecni selhani

— Maly defekt
» VétSinou bez problému, vysokeé riziko IE
« Casty spontanni uzaver defektu (do 3 let veku v
45%) nebo casteCny uzaver



Defekt komoroveho septa

Echokardiografie

« Lokalizace defektu

« Zkratove proudeéni

« Dusledky pro LK, PK
 Plicni hypertenze




Defekt komoroveho septa

» Objektivné
— Vir podéel sterna
— Holosystolicky selest hruby a hlucny LLSB

— Pri objemovém pretizeni LK zvedavy uder
hrotu

e EKG
— Casto LVH nebo LVH + RVH

e RTG
— Muze byt kardiomegalie, pfekrveni plic



VSD

Perimembrandzni casto spojen s poruchami TV
(aneurysma uzavirajici defekt, perforace, kleft,
poruchy komisur)

VSD po narozeni neni slyset (vyrovnane tlaky),
teprve s poklesem TK se manifestuje-NEMUSI
BYT PATRNE U DOWNA/povinny screening

Infundibularni defekt — aortalni insuficience

Indikaci k uzaveru mensiho VSD je progrese
overloadu levé komory nebo poskozeni aortalni
chlopne



Defekt komorového septa -
dospelost

» Defekty se uzavrely spontanne nebo se
zmensily (restriktivni)

— Funkcne normalni srdce, morfologicky
abnormalni

— Vysoke riziko IE
— Casto Al

* Nerestriktivni defekty — ,Eisenmenger
VSD" — vysoka plicni rezistence

» Operovani v detstvi (sesiti, zaplata)



VSD

* Indikace k chirurgickemu uzaveru
— ., vyznamny VSD* (Qp:Qs 2:1)

— zhorseni funkce komory pfi objemovem (LV)
nebo tlakovem (RV) pretizeni

— Perimembranozni nebo vytokovy VSD s aortalni
regurgitaci

* |[E muze byt indikaci k uzavéru
* Muskularni defekty mohou byt uzavirany
katetrizacne

— Perimembranozni ve fazi experimentu















Obstrukce RVOT

« Pulmonalni sten6za

» Mobilni, dome-shaped jemna chlopen, dilatace
kmene AP

» Dysplasticka chlopen, zuzeni anulu nebo RVOT
» Dvoucipa, vétSinou u TOF

« Terapie
— Chirurgicka u dysplastické chlopné
— KatetrizaCni u jemné chlopné, restenoza velmi vzacna



PS

Vrozena PS — stupen hypertrofie se liSi podle
tize obstrukce, vetsinou adaptace pozvolna a
velmi dobra, u mladych asymptomaticka i u
stredni az zavazne PS

Symptomy jsou vétsinou dusledkem |
neschopnosti zvysit srdecCni vydej pri zatezi
Dlouhotrvajici nelecena zavazna obstrukce vede
K selhani PK a trikuspidalni regurgitaci

Dobra reverzibilita po operaci, protoze fibréza je
mnohem mensi nez u LK, casto méne nez 10%
a casto limitovana na RV-septal insertion points
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ASD

Zkrat zalezi na poddajnosti cilovych komor

Dlouho nerozeznané, az do zvétseni PK,
rozvoje Tl
Faktory zvysujici L-P zkrat:

» Snizeni compliance LK
» M

Dalsi pridruzené vady

» NejCastéji PS, pri zavazné az P-L zkrat, sytémova
embolizace, desaturace



ASD

« Uzavér v dospelosti (v jakémkoliv veku) je jiz vSeobecne
akceptovan

[Attie F,. Surgical treatment for secundum atrial septal defects in patients more than 40 years old. J Am Coll Cardiol 2001]

« Veétsina ASD secundum uzavirana katetrizacne, chirurgicky
uzavirany defekty sinus venosus, primum

 Antiarytmické chirurgické zakroky u nemocnych s
preexistujici AF, AFl nebo i preventivné

Sinus Venosus Ostium Primum Ostium Secundum




ASD

» Vysledky chirurgickeho uzaveru

 Mortalita méné nez 1%

 Fibrilace sini a fluter sini mohou persistovat nebo
vzniknout de novo, ale Iépe reaguji na lecbu, lepe
tolerovany

— -pak lépe 6 mésicu antikoagulovat

* Po nékolik tydnu po chirurgickém zakroku vysoka
nachylnost k tamponade



Defekt sinového septa

Objektivne

« Zdvih PK, palpace AP

* Midsystolicky ejekCni selest - zvyseny
prutok pres dilatovanou AP

* Fixovany rozstep P2 (velky tepovy objem z
PK)

* Muze byt i middiastolicky Selest pri
zvySeném prutoku pres TV



Defekt sinového septa

EKG

* Ostium secundum
— Osa doprava, depolarizace po sméru ( Q Il,
I1l, AVF), rSR’, rsR" (pfi ztlusténi a zvetseni
vytokoveho traktu PK z objemoveho pretizeni,
z praveho prekordia nebo hypertrofie PK), P
vetsinou normalni



Defekt sinoveho septa
w—— g

RTG

o /ZvéetsSeni PK,
PS, dilatace AP
a vetvi

« ZvysSena
pulmonarni
vaskularita




Defekt sinoveho septa

EC h O kar d I O g rafl e Secundum Atrial Septal Defect, Subcostal Yiew

« Dilatace AP, PK, tlak
v PK, paradoxni
pohyb komoroveho
septa

e prima vizualizace
defektu, zkrat-
barevny Doppler




Defekt sinového septa

Klinika
* Velmi dlouho asymptomaticti, v détstvi muze byt
mirna retardace rustu
* Preziti do dospelosti je normalni
« Symptomy az v dospéelosti
— Sinove arytmie
. Zvyseny vyskyt FiS
— Plicni hypertenze (10%)-pak objemové i tlakove
pretizeni PK
* Mirna az stredni
— Srdecni selhani
« Snizeni distenzibility LK zvysuje L-P zkrat



Defekt sinoveho septa

Lecba

 Operace u vSech vyznamnych L-P zkratu (Qp
: Qs vice nez 1,5)
— Nejlépe mezi 2.-4. 1. 5 A
— Sesiti, zaplata, uzavér destnickem i e

— Neoperovani: preziti po 50.r. 50%
— Operace s vyhodou i ve starSim véku



Defekt komoroveho septa

Echokardiografie

« Lokalizace defektu

« Zkratove proudeéni

« Dusledky pro LK, PK
 Plicni hypertenze




Defekt komoroveho septa

» Objektivné
— Vir podéel sterna
— Holosystolicky selest hruby a hlucny LLSB

— Pri objemovém pretizeni LK zvedavy uder
hrotu

e EKG
— Casto LVH nebo LVH + RVH

e RTG
— Muze byt kardiomegalie, pfekrveni plic
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