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Klinike kardliovaskulGmi
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e Fontanovska cirkulace

* Prava komora
e Systémova pozice

e Subpulmonalni pozice

* Plicni hypertenze/Eisenmenger(v syndrom
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— Fontanovska cirkulace

B C
-

Lateralni Extrakardidlni konduit
intraatrialni tunel

,Klasicky Fontan®



—  Dlouhodobé preziti
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# at Risk (# Fail)
Extra-Cardiac 532 (3) 366 (3) 130 (0) 0 (O O (0 O
Lateral Tunnel 271 (4) 220 (2) 187 (3) 120 (3) 25 (0) O
Atriopulmonary 203 (8) 175 (11) 158 (7) 125 (3) 72 (5) 28
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D’Udekem, Circulation 2014
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Gewillig, Heart 2016



Srdecni vydej u Fontanovy cirkulace

ovlivnén:
— tlakem v systémovych zilach
— tlakem v plicnich zilach
— rezistenci plicniho recisté
spolecna komora:
— hnacisila

— CO je udrzovan dostatecnym plnénim komory, normalnimi AV
chlopnémi, dobrou diastolickou a systolickou funkci a normalni
sinusovym rytmem

— nekompenzuje prekazku v neo-portalnim systému
— nemuzZe , nasdvat” skrz plice
— nemdUze ovlivnit Zilni méstnani
— svékem 1 EDP —
— srdecni vydej v klidu u Fontana = 70% normalniho
* kompenzovano T periferni utilizaci O, —

Gewillig M, Brown SC, The Fontan circulation after
45 years: update in physiology. Heart, 2016.



o Patofyziologie qa \

 Srdecni selhani

* Funkce komory
* AV regurgitace
* Arytmie
* Snizeni plicniho prutoku
e Zvyseni plicni hypertenze

» Mikroemboly ze Zilniho systému

» Absence pulsatilniho toku v plicnich tepnach - nadmeérna
exprese vazoaktivnich molekul

» starnuti
* Prekazka v pratoku v ramenech TCPC
* Plicni zkraty, kolateraly




Pozdni morbidita v dlouhodobém
sledovani

Regurgitace AV chlopni... 25%
Arytmie... 45%

Snizena funkce komory...70%
Zvyseni PVR

Tromboza

Veno-venozni kolateraly, MAPCAs
* Cyanoza nebo objemové zatizeni

Chronicky ascites, PLE, plasticka bronchitis
FALD — fontan associated liver disease

Earing, Am J Cardiol. 2005
E'Udekem, Circulation 2014
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Vliv zilniho méstnani na jaterni
parenchym a funkce

Snizeny srdecni vydej ,hypoxie
atrofie hepatocyt(, centrilobuldrni nekréza

Zvyseni systémového zilniho tlaku, zvyseni
tlaku v jaternich zilach, méstnani v jatrech
fibroza

Hvézdicové bunky se transformuiji v

myofibroblasty
cirhoza
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Tromboembolie

e staza —trvala

Faktor VII
Faktor V
Faktor VIII
Protein C
Protein S
Antitrombin
Aktivita desticek

e abnormalni koagulacni faktory

Thromboelastografie n

4
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Pritomnost fenestrace zvysuje riziko
embolizace do systémového recistée
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TCPC: antikoagulacni antiagregacni
protokol

Warfarin (INR 2 - 3)

* fenestrace
* Spatna hemodynamika
* 6 meésicu po uzavéru fenestrace

Acylpyrin (3 -5 mg/kg)

 trvale u vsech ostatnich

Courtesy V. Chaloupecky, Détské kardiocentrum FN
Motol



— Predoperacne

* Nutna detailni znalost morfologie, operacnich
a katetrizacnich zakroku

* Funkce komory, poruchy rytmu, vysazeni
antikoagulacni terapie a protidestickoveée |éCby
* podle vykonu
* Fenestrace — bud uzavrit nebo alespon
vzduchovy filtr

* Arteridlni linka, CZK — CVP odrazi stfedni tlak v
plicnici



— Perioperacne

e Udrzet dobry srdecCni vydej

— dostatecny preload (CAVE hypovolemie), dobré
plnéni komory, neposkodit kontraktilitu (dobry
vybér anestetik)

e Nezvysovat afterload

e Nezvysovat PVR

— hypoxemie, hyperkarbie, acidoza, hypotermie,
nedostatecna analgezie nebo anestezie,
vazoaktivni medikace, nadmeérny PEEP, komprese
plic fluidothoraxem




— Prava komora

Anatomie, patofyziologie
 Komplexni tvar

Membranous

» Inlet- od trikuspidalni chlopné k inzerci papilarnich svall
» Trabekuldrni ¢ast — télo a hrot (,, peristalticka®“ pumpa)

» Outlet/infundibularni ¢ast (non-trabekularni, muskularni,
protahla)

Sténa 3-5 mm

Rozdilna architektura myokardialnich vlaken, longitudinalni
kontrakce

Vétsi EDV a nizsi EF nez LK
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—  Prava komora u VSV

Subpulmonalni pozice
Subaorticka (systémova) pozice

* dobra adaptace na zmeény preloadu
—intrathorakalni tlak a systémovy navrat
e Spatna adaptace na akutni zmény afterloadu

e dlouhodoba adaptace na tlakové a objemove
zatizeni dobra

— Symptomy vétsinou az po rozvoji dysfunkce PK
— Snizena funkcni kapacita, komorové arytmie, NS

Zobrazeni velikosti a funkce nutné



. Echokardiografie

* Presna mereni obtizna vzhledem ke
komplexnimu tvaru PK

» Vice rovin, nejlépe z kratké osy

» Kvalitativni
» 3D echo




Hodnoceni funkce PK pomoci MR

volumetrickda metoda a semiautomaticka detekce endokardu




— Magneticka rezonance

e anatomie, funkce PK
* flow velocity mapping —regurgitacni frakce
* MR angiografie — velkeé tepny
* gadolinium enhancement — fibroza
* myocardial tagging - dyssynchronie
— Mozna variabilita hodnoceni

» Vypocet objem( z kratké osy, neni univerzalni konsensus

» Definice hranice endokardu /trabekulizace, papilarni
svaly)

» Aneurysma RVOT




_ Plicni hypertenze

e VSV —5-10% PAH ruzné intenzity

* Ovlivnuje kvalitu zivota, morbiditu, mortalitu

e Extrémni manifestace - Eisenmengeruv syndrom
— 1% VSV
» Zkracené preziti (45% dozije 50 r.)



Klinicka klasifikace PAH u VSV

e 1. PAH sdruzena se zkraty syst.-pulm. reciste

» Stredni defekty, mirné az stfedni zvyseni PVR, L-P zkrat, v
klidu bez cyanozy

e 2. PAH u malych defektu
» ASD 2cm, VSD 1 cm, klinicky obraz podobny iPAH

e 3. PAH po korektivnim kardiochirurgickém vykonu

» Po KCH vykonu PAH pretrvava nebo se znovu objevi po
meésicich az letech

e 4, Eisenmengerlv syndrom

» Velké zkraty, vyznamné zvyseni PVR s P-L nebo
bidirek¢nim zkratem

e » Cyanoza, erytrocytdza, mnohocené organové postizeni



g PAH u VSV
Anatomicko-patofyziologicka klasifikace

* Pretrikuspidalni zkraty

— ASD primum, secundum, sinus venosus

(zkrat zavisi pfevazné na compliance RV/LV)

— Totalni/parcialni ndvrat plicnich Zil




g PAH u VSV
Anatomicko-patofyziologicka klasifikace

e Posttrikuspidalni zkraty

— VSD
— PDA




@ o= PAH u VSV
Anatomicko-patofyziologicka klasifikace

Komplexni VSV

P
— Kompletni AVSD
— Truncus arteriosus

— Spole¢na komora + volny tok
do plicnice
— TGA + VSD (bez PS) n/a PDA

- bude proporciondlné
narustat




Predictors of Death in Contemporary Adult Patients With
Eisenmenger Syndrome
Kempny, Circulation 2016

Pretrikuspidalni versus posttrikuspidalni zkrat

100% -

90% -

80% -

Survival

70% -

60% -

50% -

Centrum pro

Time (Years) _
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Vaskularni zmeény u PAH

7,,

Normalni puImonaIm artene

Proliferace intimy Hypertrofie medie Plexiformni leze

Frazier et al; Radiographics (2000)



CcO

PAP

PVR®

Casovy interval



— Selhani pravé komory

Hypertrofie PK

Postupné dilatace a selhani
Snizeni tepového objemu vede ke snizeni
preloadu levé komory a nasledné hypotenzi
Ventrikularni interdependence a shift septa
doleva zpusobuiji snizeni vydeje LK
Snizeni koronarniho pritoku myokardem pravé
komory

Terapie — restrikce tekutin a soli,
diuretika, digoxin




Komorbidity u Eisenmengerova
syndromu

— Hemoptyza a plicni embolizace

» V rozsirenych plicnich cévach mlze dochazet ke vzniku
trombU a embolizacim, ruptura muize byt fatalni

— Mozkové emboly a abscesy

» Paradoxni embolizace, mikrocytdza

— Endokarditida, pneumonie
— Renalni insuficience

— Dnava arthritis, hypertroficka osteoarthropatie,
kyfoskoliosa

— Nahla smrt a arytmie, srdecni selhani Ofi

Daliento et al; EHJ (1998)



Konvencni péce Eisenmengeruv
syndrom

Rezimova opatreni - vyvhnout se dehydrataci,
nadmerné fyzické namaze

Téehotenstvi — 40% mortalita
Ockovani chripka, pneumokok

Oxygenoterapie nepomaha, neskodi
Hydratace pred kontrastnim vysetrenim
Nelécit hyperurikemii

NE NSAID!!! @ -



@==  Eisenmengeruv syndrom
terapie

— Diuretika velmi opatrné ( prutok plicemi, SV, riziko
trombodzy), KI CCB

— Lécba arytmii (hemodynamika, KI transvenoonich
svodu)

— Venepunkce
— Pouze pri hyperviskdznich symptomech a hct 65%
— Nesmi byt dehydratace, hypervolemie, hyposideremie
— Vzduchovy filtr
— nahrada objemu VZDY/ 750-1000 ml! FR na 400-500 ml krve

— Hemoptyza
— VétSinou spontanné ustane
— Trf desticek, plazma, vitamin K a kryoprecipitat

— Antikoagulace kontroverzni (trombdza prox. PA vs.
nekontrolovatelné intrapulmonalni krvaceni)



Patofyziologické mechanismy ucinku
Antagonisté Endotelinu mOdernllCh |éé|v Analoga prostacyklinu

Bosentan Epoprostenol — Flolan
Macicentan Treprostinil - Remodulin
llprost

v

Endotelinova kaskada

Prostacyklinova kaskada

Lumen
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endotelu
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antiproliferace Vazodilatace a
antiproliferace

Inhibitor
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Humbert; NEJM (2004) Sildenafil



Qi v v Vv
Predoperacne
*Priznaky pravostranného srdecniho selhani

*Etiologie PH

*Echokardiograficky méreni PH
katetrizace zlaty standard

*Neprerusovat medikaci PH



— Perioperacne

Morbidita az 50%
Mortalita u Eisenmengerova syndromu 18%
Sildenafil — neuzivat nitraty (hypotenze)
Monitoring — arteridlni linka, CZK — vyhnout se provokaci arytmii;
Swan-Ganz dobry u PH ale Kl u Eisenmengerova syndromu (provokace
arytmie, ruptury plicnice, tromboembolismu
Vyhnout se elevaci PVR — hypoxie, acidoza, hyperkarbie, bolest, vzdy
oxygenoterapie
Udrzet SVR — pokud klesne, dojde k dramatickému poklesu srdecniho vydeje
(,fixovana PVR")
UdrzZet kontraktilitu (nepodavat myocardial depressants)
Udrzet preload ... monitorovat prostfednictvim TEE
Udrzet sinusovy rytmus
Ke snizeni PVR mozno NO inhalacné (CAVE vysazovat pomalu) nebo
prostacyklin inhalacné



Pooperacne

vysokeé riziko NS
trva az 6 tydnu

nutnost ICU monitorace

pecliva analgeticka terapie



Zaver
NUTNA znalost diagndzy, patofyziologie

POTREBNA znalost operaénich a katetrizaénich zakrokd

S VYHODOU pravidelné sledovani s vyuZitim modernich
diagnostickych metod

S ROZVAHOU zvazit prinosy a rizika terapeutickych
zakroku
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Priciny arterialni desaturace u Fontanu

fenestrace nebo leak

Zilni kolateraly < uzaver?

plicni AV pistéle

koronarni sinus Ustici do systémové siné (£ 2%)
ventilacné-perfuzni mismatch
J difuzni kapacita

fenestrace " srdecni vydej
a { splanchnické méstnani
za cenu |, Sao,




