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Plicni hypertenze u vrozenych srdecnich vad
v dospelosti a jeji lecba

Jana Rubackova Popelova

Kardiochirurgie, Nemocnice Na Homolce, Praha



NEMOCNI

Kolik dospelych s VSV ma plicni hypertenzi ?

PHu VSV Eisenmenger
Sy

Kidd L, 15,4 % Wood P, 8 %) (52 %)
Circul. 1993 BMJ, 1958
Diller GP, 5-10% Oechslin E, 4 %
Circul, 2007 Am J Card, 2000
Duffels MJ 4,2 % Duffels MJ 2,2% (53 %)
Int J Card, 2007 Int J Card, 2007
Popelova 6 % Popelova 2% ) (30 %)
Cor Vasa, 2008 Cor Vasa, 2008
Cor Vasa, 2010 7,4 % 1,5% (21 %)

PH (mPAP = 25 mmHg: 5-10 % dospélych s VSV
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Pricina PH u VSV

Vyznamna zkratova vada nekorigovana v détstvi - do 1 roku zivota,
kombinace zkratovych vad (PAH)

VSD, PAD, méné casto ASD, AVSD, komplexni VSV

PAH po uzavéru vady, mize a nemusi byt rezidualni zkrat
VSD, velka ducej

Kombinace zkratove vady se ziskanou nebo vrozenou vadou levého
srdce (smiSena PH)

ASD + diastolicka dysfunkce LK, ASD + MR, AS, VSD + COA

Vrozena vada levého srdce (postkapilarni a smiSena PH)
tezka AS, AR, MR, MS, Shonav sy, COA

Segmentalni PH (prekapilarni, jen v nékterych plicnich segmentech)
Pulmonalni atrezie bez radikalni korekce

Tromboembolicka pricina, dilatace plicnice — tromby in situ
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U kterych VSV je pfitomna PH ? E{—

Poradna pro VSV v dospélosti — Nemocnice Na Homolce, Praha
No = 2500 pacientu, PH: 180 pacientt (= 7,2 %) Popelova, Cor Vasa.2009

6%

12% B VSD

36% B ASD

B AVSD

B COA

M DAP

B komplexni VSV

[ jiné

6%
3%

11%

26%

PH = mPAP = 25 mmHg



LeCba VSV s plicni hypertenzi

Konzervativni: - obecna opatreni, rehabilitace
- nespecificka medikamentozni Ié€ba
- specificka plicni vasodilata¢ni |éCba

Chirurgicka: - klasicka chirurgie (uzavéry zkratovych vad,
nékteré komplexni VSV)

Transplantacni: - transplantace plic s kardiochirurgickym vykonem
- transplantace srdce a plic

IntervenCni: - uzaveér zkratovych vad
- uzaver kolateral u komplexnich VSV
- PTA a stenting perifernich stenoz plicnice (PA)

Kombinace ruznych druht |éCby

w
=
o
=
[S)
x
<
=

NEMOCNICE



Podle Ceho se rozhodujeme pri lecbe VSV s PH ?

Zavaznost PH

Typ PH (prekapilarni, postkapilarni, smiSena)
Reverzibilita PH

Pricina PH

Funkce obou komor

Plicni funkce

Celkovy stav nemocného

Eisenmengeruv syndrom:
extrémni forma plicni cévni obstruk¢cni choroby
tézka, prekapilarni (plicni arterialni) hypertenze
ireverzibilni, zpusobena vyznamnou zkratovou VSV
PAP/SAP =2 0,9
PAR byva nad 7 Wj

Qp/Qs < 1,5
cyanoza klidove

Peripheral pulmonary artery

47 Left

& :
& ventricle
4
&

Eisenmenger's syndrome

NEJM, 1999

Nekrotizujici arteriitis,
plexiformni léze
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LéCba Eisenmengerova syndromu

Konzervativni: - obecna opatreni, rehabilitace
- nespecificka medikamentozni IéCba
- specificka plicni vasodilatacni IéCba

Chira@icka: - klasicka chirurgie (uzavéry zkratovych vad,
nékteré komplexni VSV)

Transplantacni: - transplantace plic s kardiochirurgickym vykonem
- transplantace srdce a plic

Intervancni: - uzaver zkratovych vad
- uzaver kolateral u komplexnich VSV
- PTA a stenting perifernich stenoz plicnice (PA)

Kombinace ruznych druht |éCby
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Pravdépodobnost preziti pacientu s Eisenmengerovym sy ‘“wé

S B S S —
40 50 60

Follow-up {years)

Daliento L, Eur.Heart J 1998
30 let se dozije 75 % pac. s Eisenmengerovym sy
40 let 70 %

50 let 55 %
Cantor WJ, Am J Cardiol, 1999



CENGAHOMOLCE

LéCba Eisenmengerova syndromu

TX srdce a plic, TX plic + KCH
5-leté preziti 30 — 69 % (Goerler H, Hannover, EJCTS, 2007)

obecna opatreni:

« vyvarovat se gravidity (I-B)

« vyvarovat se dehydratace (I-C)

« vyvarovat se zatéze (I-C)

« vyvarovat se pobytu v horkém prostredi, sauny (I-C)

« vyvarovat se pobytu v nadmorskeé vySce nad 2000 m (I-C)

« vyvarovat se neindikovanych venepunkci a sideropenie (I- B)
« profylaxe |E a paradoxni embolizace

Antikoaqulacni lécba:

neni jednoznacné stanovisko, riziko trombdz in situ, tromboembolickych
komplikaci, FiS x riziko fatalnich hemoptyz a parenchymatozniho plicniho
krvaceni — kontraindikace pri anamnéze plicniho krvaceni

Diuretika: pfi retenci tekutin a manifestnim pravostranném srdeé¢nim selhani

(EHJ, 2009, Cor Vasa, 2011)
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Specificka plicni vasodilatacni [éCba NEMOCNICE
u Eisenmengerova syndromu

tfida uroven
doporuceni | znalosti

LéCba pouze ve specializovanych centrech I C
ERA bosentan je indikovan u pacientu s I B
Eisenmengerovym syndromem ve funkcni tfidé |l

ostatni ERA, inhibitory PDE-5 a prostanoidy lla C

u Eisenmengerova syndromu ve tridé |l

Kombinacni IéCba u Eisenmengerova syndromu lIb C
ve funkéni tridé Il

Ca blokatory by nemély byt u pacientu s 1] C
Eisenmengerovym syndromem pouzivany

Guidelines ESC, EHJ, 2010
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Prvni randomizovana studie u Eisenmengerova sy

NEMOCNICE

Bosentan Therapy in Patients With Eisenmenger Syndrome
A Multicenter, Double-Blind, Randomized, Placebo-Controlled Study

Nazzareno Galie, MD; Maurice Beghetti, MD; Michael A. Gatzoulis, MD; John Granton, MD;
Rolf MLF. Berger, MD: Andrea Lauer, PhD; Eleonora Chiossi, MSc; Michael Landzberg, MD; for the
Bosentan Randomized Trial of Endothelin Antagonist Therapy-5 (BREATHE-5) Investigators

Background—Eisenmenger syndrome is characterized by the development of pulmonary arterial hypertension with
consequent intracardiac right-to-left shunt and hypoxemia in patients with preexisting congenital heart disease. Because
Eisenmenger syndrome is associated with increased endothelin expression, patients may benefit from endothelin
receptor antagonism. Theoretically, interventions that have some effect on the systemic vascular bed could worsen the
shunt and increase hypoxemia.

Methods and Results—The Bosentan Randomized Trial of Endothelin Antagomist Therapy-5 (BREATHE-3) was a 16-week,
multicenter, randomized, double-blind, placebo-controlled study evaluating the effect of bosentan, a dual endothelin receptor
antagonist, on systemic pulse oximetry (primary safety end point) and pulmonary vascular resistance (pnimary efficacy end
point) in patients with World Health Organization functional class III Eisenmenger syndrome. Hemodynamics were assessed
by nght- and left-heart cathetenzation. Secondary end points included exercise capacity assessed by 6-minute walk distance,
additional hemodynamic parameters, functional capacity, and safety. Fifty-four patients were randomized 2:1 to bosentan
(n=37) or placebo (n=17) for 16 weeks. The placebo-corrected effect on systemic pulse oximetry was 1.0% (95% confidence
interval, —0.7 to 2.8). demonstrating that bosentan did not worsen oxygen saturation. Compared with placebo, bosentan
reduced pulmonary vascular resistance index (—472.0 dyne - s - em ; P=0.0383). The mean pulmonary arterial pressure
decreased (—35.5 mm Hg; P=0.0363), and the exercise capacity increased (53.1 m; P=0.0079). Four patients discontinued as
a result of adverse events, 2 (3%) in the bosentan group and 2 (12%) in the placebo group.

Conclusions—In this first placebo-controlled trial in patients with Eisenmenger syndrome, bosentan was well tolerated and
| ved exercise capacity and hemodynamics without compromising peripheral oxygen saturation. (Circulation.

2006:f 14:48-54.)




LéCba Eisenmengerova syndromu
studie BREATHE-5 (bosentan)
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objektivni zlepSeni funkéni zatézoveé kapacity v 6-minutovém testu

chlzi
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Placebo (h= 17)

Bosentan (n= 37)

rozdil +53 m
p = 0,008

Galie, Circulation, 2006
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Hemodynamické vysledky studie BREATHE-5

Gali¢ et al Bosentan in Patients With Eisenmenger Syndrome

TABLE 2. Hemodynamic Effects of Placebo and Bosentan at Week 16

Change From Baseline Treatment Effect

Placebo Bosentan
Parameter (n=17"* (n=37)* (Bosentan— Placebo) P

Heart rate, bpm 0.8(2.7) 20(1.9) 1.2(3.4) 0.7329
Mean pulmonary arterial pressure, mm Hg 0.5(1.4) 5.0 (1.6) 5.5(2.5) 0.0363
Mean left atrial pressure,f mm Hg 05(1.2 0.4 (0.6) 02(1.3 0.8862
Pulmonary flow index, L-min'-m 2 0.0(0.1) 0.1 (0.14) 0.1(0.1) 0.4675

Pulmonary vascular resistance index, 155.1 (134.0) 316.9 (138.3) 472.0(221.9) 0.0383
dyne-s-cm*°

*

Mean systemic arterial pressure. mm Hg 25(22) 3.8 (1.6) 6.3(2.8) 0.0282
Mean right atrial pressure, mm Hg 0.4(0.9) 0.3 (0.5) 01(1.0) 0.9448
Systemic flow index, L-min ' -m™? 0.2 (0.1) 0.9(0.8) 1.1(1.1) 0.2981

Systemic vascular resistance index, 378.9 (246.8) 3729 (244.6) 751.8 (388.4) 0.0595
dyne-s-cm®

Values are expressed as means (SE)
*The number of patients per treatment group varied slightly for each parameter because of missing assessments.
tDirectlv assessed in the oresence of an atrial septal defect or patent foramen ovale. substituted with end-diastolic

Pokles mPAP ze 77,8 na 72 mmHg, pokles PAR ze 42,8 Wj x m2 na 39 Wj x m2




Specificka plicni vasodilatacni [éCba
u Eisenmengerova syndromu

NEMOCNICE

24 pacientu s Eisenmengerovym syndromem, IéCeni 38 - 40 mésicu bosentanem,
pripadné v kombinaci se sildenafilem

14 Williams et al.

Table 3. Postireatment Data

Simple Complex

Post | Pre

HEE:ting 02 Sat 19 + 0.4 a0 + 9 ' 7179+74 5.3
MWD 2738 + 135 326 + 106 12 3316 + 51 3630 + 109
ENP 0.1 + 83 109 + 108 102 + 135
1| |'Ilr

VOsalkg 34 £38 176 27 +23 55+ 929

o i

Lécba byla bezpeCna a CasteCné ucinna
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MAESTRO — dvoijité slepa randomizovana studie
S macitentanem u pacientu s Eisenmengerovym sy

« 226 pacientu s Eisenmengerovym syndromem

« Poprveé byli zavzati i pacienti s Downovym syndromem

« Macitentan (tkanove specificky dualni antagonista ER) x placebo,
* 16 tydnu

« zvySeni 6-min WT (18,3m u Eis.sy X 19,7 m placebo) = NS

« 20% redukce NT-proBNP (p= 0,006)

* 13% pokles PVRI (p=0,018)

 Dobra tolerance a bezpecCnost
* Vyznamny placebo efekt pfi 6 min WT

Actelion Media release, leden, 2017
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Mortalita Eisenmengerova syndromu
pri specifické plicni vasodilataCni léCbé —retrospektivni studie

Bez specifické terapie

3 4
Daoba (roky)

Dimoupoulos, Circulation, 2010

201
18-
16 -
14
12
10+

onNnN B O

O vSichni
M zemreli

-

léceni:

celkem:

léceni neléceni

20 zemrela: 1 (5 %) - sledovani 2 -6 let
neléCeni: 19 zemfelo: 11 (58 %) - sledovani 10 - 17 let

39
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Rehabilitace u VSV s PAH

mean: +67 m
mean: +63 m p=0.001 i - mean

p<0.001 Borg Score
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Baseline (n=20) 3 weeks (n=20) 15 weeks (n=15)
Baseline 3 weeks 15 weeks
n=20 n=20 n=15

Kn
o

20 pacientu s VSV a PAH, 50% mélo Eisenmengeruv sy,

70% uzivalo ERA, 60 % inhibitor PD-5, 20 % prostanoidy

Systematicka 3- az 15-tydenni rehabilitace zlepSila: 6-min WT o + 67m,
ZlepSena zatézova kapacita (p= 0,012)

Becker-Grunig, Int J Cardiol 2013
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Zruseni pravidelnych venepunkci

« Pac. JP, 1952, SV Eis.sy, pravidelné venepunkce 1x mésicné
6-min WT 291..409 m, +117m, SpO2 pfi chizi 52..56 %, Hb 164...193, obj.ery: 76....84 fi

« Pac. BV, 1970, AVC, Eis,sy, pravid. venepunkce a 14 dni — NYHA IV
6min WT: 123 m ....288 m, +165m, HTK 40%...65%

« Pac. AS, 1976, PA s PH, pravidelné venepunkce
6-min WT: 371...409 m, +38 m, SpO2 pfi chlzi: 49%...54 %

Po venepunkcich: zhorSeni stavu, slabost, vertigo, dusnost pfi chuzi,
sideropenie, mikrocytdza se snizenou deformabilitou erytrocytu
pokles Hb a ery do ,normy“ pro zdrave = chyba !!!

Cyanoticka VSV s SpO2 pod 90% musi mit zvySeny Hb, HTK a pocet ery

Venepunkce NEPROVADET !
Hemodiluce, plasmaferéza — jen vyjimecné pfi hyperviskoznim sy, hemoptyze




LéCba PAH u malé zkratoveé VSV, ktera neni pri¢inou PH
Mala zkratova vada do 3-5 mm
Konzervativni: - obecna opatreni, rehabilitace

- nespecificka medikamentozni IéCba
- specificka plicni vasodilatacni |éCba

Chirdrgicka: - klasicka chirurgie, kontraindikace uzavéru defektu !!!

Transplantacni: - transplantace plic

Interveiicni: - uzaver zkratovych vad
- uzaveér kolateral u komplexnich VSV
- PTA a stenting perifernich sten6z plicnice (PA)

Kombinace rtznych druht l1éCby
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Typy PH v nasem souboru dospélych s VSV a PH @j_

NEMOCNICE

N

Celkem: 2500 dospélych s VSV

VSV s PH: 180 pacientl, (mPAP= 25 mmHg) =

Popelova, Cor Vasa.2009

. 20 % Eisenmenger sy,

ireverzibilni PAH

. 11 % tézka PAH
MPAP = 40mmHg

36 % mirna a stfedni PAH
. MPAP 25 — 40 mmHg

3%

36%

‘1 . e . 30 % postkapilarni a
77 % dospélych pacientu s VSV a PH smisena PH

nema Eisenmengerlyv sy = potencialné
reverzibilni PH, |1ze zvazit operaci nebo
katetrizaCni uzaveér defektu

3 % perzistujici PAH
po uzavéru defektu




LéCba PAH perzistujici po uzavéru zkratoveé VSV

Konzervativni: - obecna opatreni, rehabilitace
- nespecificka medikamentozni IéCba
- specificka plicni vasodilataéni |écba

Chira@icka: - klasicka chirurgie (uzavéry zkratovych vad,
nékteré komplexni VSV)

Transplantacni: - transplantace plic

Intervencni: - uzaver zkratovych vad
- uzaveér kolateral u komplexnich VSV
- PTA a stenting perifernich stendz plicnice (PA)

Kombinace ruznych druhu IéCby
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Pozdni uzavér defektu s PAH nema dobrou prognozu i

Poor prognosis after late closure of defects.

10-leté a 20-leté preziti

89% a 87 %

2
"
k-
<
3
a

65 % a 36 %

16 18 20

Menes A, et ol Eur Heart ) 2013

Pacienti s PAH po uzavéru defektu méli v 73 % post-trikuspidalni defekt
(VSD, DAP, komplexni vady), vékovy median uzavéru 11 let, neni znama PVR pred operaci
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Retrospektivni analyza uzaveru zkratovych vad s Pl

« 22 pacientu s ASD, VSD, DAP
 Prumeérna PAR 8,6 W
 mPAP 44 mmHg

« PVR/SVR 0,70

* Qp/Qs 1,6
81 % mélo PVR nad 5 Wj

« Béhem 12-letého sledovani 22 % pacientu zemrelo
1 podstoupil TX plic

D Alto M, Int J Cardiol, 2013
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Kdy indikovat uzaver u zkratove VSV s PH v dospelosti ?

= flicovd oliplec

« zkratova vada s vyznamnym L-P zkratem + PVR <5 W] — je indikovana k uzavéru:
I-B ASD, I-C VSD, I-C DAP

* vyznamna zkratova vada s prevazujicim L-P zkratem s Qp/QOs >1,5a PVR 235 W],
ale PVR < 2/3 SVR klidové nebo po vasodilatacnim testovani Ci leCbé - I1ze zvazit
uzaver: 1lIb-C ASD, lla-C VSD, lla-C DAP

« zkratova vada s tézkou, ireverzibilni PH (Eisenmengertuv syndrom):

PVR = 90 % SVR, Op/Qs < 1,5 je uzavér defektu kontraindikovan: IlI-C ASD, VSD,
DAP

Guidelines pro VSV u dospélych: ESC Guidelines GUCH, Baumgartner H, EHJ, 2010
Doporuéeni pro PH CKS, Cor Vasa, 2011




Nase zkusenosti s ASD a PH (2005-2016)

* Dospélis ASD II: 347

« +PH: 96 (27 %) mMPAP nad 25 mmHg

« +MR: 35 (36 %),

Operace 62 dospélych pacientu s ASD a PH (mPAP = 25mmHg),
zemreli 2 (mortalita 3,2 %), bez specifické vasodilatacni IéCby

Tézka PH u ASD: (PAP nad 60/40 mmHg, PAR nad 4Wj):
Celkem: 15 pacientu
* 10x konzervativni postup, 2x umrti (bez specifické vasodilata¢ni |1éCby)

« bx operace (pfedléCeni a doléCeni specifickou plicni vasodilatacni
léCbou: 2x bosentan, 3x sildenafil — vSichni Ziji, zlepSeni dusnosti,
pokles PH

w
=
o
=
o
T
<
=

NEMOCNICE



w
=
o
=
5]
x
<
=

ASD s tézkou PAH

PHILIPS 02/12/2008 16:32:54 TiS1.2 MI 0.6 ' PHILIBS 02/12/2009 16:28:19 TIS1.4 MI0.7
TEHIAdUIt T6HIAdult
FR 65Hz M3 FR 20Hz M3 M4
10em 14em 3 3 +61.6
2D 2D o 111 w0
54% 63% {
C 50 C 50
P Off P Oft
Gen Gen
CF
70%
4. 9MHz
WF High
Med .
G
PR
N /\ JPEG
PHILIPS PHILIPS e

55-leta zena, NYHA II-III
Defekt septa sini Il a sinus venosus superior

Katetrizace: PAP systol./stf. 80/48mmHg, PCW 10, PAR 4,2 W
P-L zkrat




ASD v dospélosti s PAH muze byt operabilni

PHILIPS 23/09/2010 21:59:44 TIS0.6 MI 0.1
omolce S$5-1/Adult

FR 21Hz M3 M4

17cm . 50% +61.6
5 1.8MHz

oy WF 225Hz I.
61 6
462 cm/s.———w—_ cmis

+ Vmax
¥ 305cmis °

--5.0

75mm/s. | 83bpm

PHILIPS . , . ., .. .

pred operaci: gradient na TR 85/44 mmHg
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NEMOCNICE
PHILIPS 05/04/2011 19:48:21 TISO.7 MI 0.1
omolce S5-1/Adult
FR 19Hz
17cm . 60% +61 6
1.8BMHz
%, =i WF 225Hz Il

. PrERTTTITINTR Wy MR M W M W 1 e DM

po operaci: 44/28 mmHg

« Operace: komplexni vykon (ASD 2x, redirekce plicnich zil, TVP, PVR, MAZE
* Po operaci doslo k snizeni, nikoliv vymizeni PH, zlepSeni NYHA na -

« Pacientce se dari dobre 6 let po operaci, bez vétSich obtizi

» PredléCena rok pred operaci a rok po operaci bosentanem




UZéVér ASD NEMOCNI

Katetriza€ni uzaveér — Setrnéjsi
Chirurgicky uzavér — oSetreni nejen defektu,
ale TR ( dilatace anulu), nebo MR

PH (systol.PAP>40mmHg) u 34% otevrenych ASD,
u 12 % uzavrenych ASD

Vyskyt PH u ASD stoupa s vékem
Asi u poloviny pacientl se stfedni a téZkou PH zustane

PH pritomna i po uzavéru defektu
Engelfriet PM, Euro Heart Study 2007, Noble S, 2012

atrial septal defect with left-to-right shunt

Diastolicka dysfunkce LK u ASD RS, S
Casté&jsi nad 60 let, hypertenze, hy LK, ICHS

RIZIKO akutniho plicniho edému a srdecniho selhani po uzavéru ASD

Objemové pretizeni LK, zvySeni natriuretickych peptidi ¢asné po uzavéru
Testovani balonkem — mLAP > 10 mmHg = rizikove

Fenestrovany uzavér, milrinone, dopamin, furosemid iv
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Pulmonalni atrézie — MAPCAS (ao-pulm.kolateraly) “**

/— Pulmonary

arteries present

but very small Y Kombinace perifernich
' ' stendz vétvi plicnice a PH

Collateral arteries
connected to pulmonary
arteries (unifocalisation) '

k‘*—qy‘

J
N4

- Collateral -
arteries feeding
pulmonary circulation

Central shunt
between aorta and
pulmonary artery

Definitivni reSeni s unifokalizaci,
uzavérem komorového defektu a
konduitem s chlopni, spojujicim
pravou komorou s plicnici
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NEMOCNI

Segmentalni plicni arterialni hypertenze

Tyka se jen Casti plicniho reciste, vétsinou u komplexnich VSV

Truncus arteriosus se sten6zou jedné vétve plicnice — PAH je jen na
strane bez stenozy

Komplexni pulmonalni atrézie s mnohocetnymi aorto-pulmonalnimi
kolateralami

PAH je v segmentech perfundovanych vlastnimi Sirokymi kolateralami
nebo sirokou chirurgickou spojkou

Progrese PAH pri postkapilarni PH nasledkem napr. aortalni regurgitace
(Siroka aorta u PA)

PH u pulmonalni atrézie a jinych komplexnich VSV nelze odvozovat
z gradientu na trikuspidalni regurgitaci a Ize obtizne zjistit i katetrizacne

C

E
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Aorto-pulmonalni kolateraly ]EI[E

Lééba pUImonéInI’ atréZie PHILI 12/08/2006 1335.:;:: : TIS?_:‘EII\IAIO:;“CE
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Koarktace aorty ¥

66-lety pacient s nefeSenou COA

Grad. COA katetr..po zatézi 39mmHg

PH: 47/28mmHg mirna smisena PH
Spin: -44 PCW 16mmHg,

““\”/ PAR 2,4 Wi

. Pred operaci: Po operaci: extra-anat. bypass

1\ TK 160/90 TK 143/81
NYHA | NYHA | se zlepSenim

\

|
A

Echo grad COA: 47 mmHg 7mmHg

~N
i Grad na TR: 46/30 mmHg 22/14 mmHg

\




Fontanovska korekce — univentrikularni cirkulace

nema PH, ale je kriticky nutné zachovani nizkeho tlaku v plicnici

Plicni prutok primo z dutych Zil do plicnice je bez
podpory funkce pravé komory pasivni, pomaly a
nepulsatilni zilni tok

Fontanovskou operaci dojde k odstraneni
cyanozy a zlepSeni saturace za cenu zvyseneho
centralniho zilniho tlaku a snizeného srdecniho
vydeje, zvlasté pri zatézi

Pacienti po Fontanovskeé korekci maji zvySeneée
plasmatické hladiny entothelinu-1

(Schulze-Neick I, 2002; Yamagishi M, 2002; Inai K, 2005)

Fontanovska cirkulace muze fungovat jen pfi nizkém
tlaku v plicnici a nizké PAR




TEMPO (Treatment with Endothelin Receptor Antagonist in Fontan :
Patients, a Randomised, Placebo-Controled, Double-Blind Study)

NEMOCNICE

Bosentan u Fontanovskeé cirkulace
Hebert A, Circulation 2014

p=0.0245
Treatment effect 1.39

(95%Cl: 0.18, 2.59)
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Bosentan Placebo
N=32 N=37

Pri IéCbé bosentanem (14 tydnl) doslo ke zvyseni VO2max o 2 ml/kg/min_ (28,7 — 30,7)
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TEMPO (Treatment with Endothelin Receptor Antagonist in Fontan ST
Patients, a Randomised, Placebo-Controled, Double-Blind Study)

A i Hebert A, Circulation 2014
Bosentan u Fontanovskeé cirkulace SR e

NYHA class |
NYHA class Il Odds ratio bosentan vs placebo = 0.069
B MYHA class 11 [55"&. EI: ﬂ'ﬂﬂ, U-lﬂll' p - D.ﬂﬂﬂE
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L |
Baseline EOT Baseline

Bosentan Placebo

Cl Indicates confidence interval; and EOT, end of treatment.

U 9 IéCenych pacientu se zlepSila funkeni tfida NYHA (z Il na I)
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NEMOCNICE

Zaveér - lécba VSV s PH

Mnoho pacientd s VSV a PH muZe podstoupit uspéSnou operaci,
tyto vykony vsak musi byt centralizovany

Po uzavéru zkratové vady muze PH v ruzné mire pretrvat

Specificka plicni vasodilatacni |éCba je u VSV uziteCna i v jinych
pripadech nez u Eisenmengerova syndromu, umoziuje operaci VSV
s PH a zlepsuje kvalitu zivota, indikace této IéCby by mohly byt
rozsireny

Transplantace srdce nebo srdce a plic u pacientd s VSV a PH se u
nas prakticky neprovadeji




