Manazment pacientov
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Fallotova tetraldgia

pulmonalna stendza — subvalvularna, valvularna, supravalvularna i vetvy
hypertrofia PK — sekundarny dosledok

nerestrikcny defekt komorového septa

nasadajuca aorta nad defekt

% Echokg videa pochddzaju z dokumentacie DKC




Pridruzené nalezy

 defekt predsienového septa — 5% Fallotova pentalogia

e dalsi muskularny defekt

e pravostranny obluk (25%)

 abnormalne odstupy koronarnych artérii - RIA z RCA
e aortopulmonalne kolateraly - MAPCA




Chirurgické riesenie chyby

A, Fallotova tetralégia / pentalégia 8. Paliativne spojky C. Kompletnd korekcia
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Legenda: AP — plucna artéria; Ao — aorta; PK — prava komora; LK —
lava komora; DKS — defekt komorového septa; DPS — defekt
predsiefiového septa; PS — plucna stendza

paliativne spojkové operacie (arteficidlnej Ao-Pu komunikacie)
—> vyrazna cyanoza na preklenutie obdobia do kompletnej
korekcie a 1> saturacie

kompletna korekcia - odstranenie obstrukcie vytokového
traktu PK a chirurgicky uzaver DKS zaplatou:

resekcia subpulmonalnej hypertrofovanej svaloviny PK

rozsirenie vytokového traktu PK ( s/ bez transanularnej zaplaty
a/alebo s exciziou plticnej chlopne alebo Casti jej cipov

extrémne Uzky vytokového trakta PK /abnormality korondarnej
anatomie (cez vytokovy trakt PK) - na spojenie PK a plucnice
chlopnovy konduit

% Kaldararova M., Kantorova A., Berecova Z., Simkova I. Fallotova Tetralégia po kompletnej korekcii — dlhodobé sledovanie a neskoré komplikacie. Kardiol. Prax 2014; 12 (3-4): 123-130.



Prezivanie pacientov s TOF po kompletnej korekcii
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+» van der Ven JPG, van den Bosch E, Bogers AJCC and Helbing WA. Current outcomes and treatment of tetralogy of Fallot [version 1]. FLOOOResearch 2019, 8:1530 (doi: 10.12688/f1000research.17174.1)



Rezidudlne nalezy

pulmonalna regurgitacia - ,free PuR“

chronické objemové pretazenie PK = dilatacia a dysfunkcia e
sekundarna TR dilat. anulus - dilatacia PP X1

15Hz
17cm

plicna stenéza >

subpulmondlna (nedostatocna resekcia)

valvularna (hypoplasticka chlopna, mala transanuldrna zaplata)
odstupy ramien (spojkové op.)

dilatacia ascendentnej aorty - AoR - progresia
CAVE: podhodnotenie zavaznosti AoR a dilat. LK - TEE

rezidualny DKS - degener. zmeny zéplaty ? velkost ? hem. vyznamnost ?

Arytmologické nalezy >

KBPTR

komplet.AV blok - KS

KES / SVES a/alebo VT / SVT = arytmogénny substrat
NKS - ICD (sekund. prevencia)
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ESC VCHSD 2020 - Odporucania na intervenciu
po korekcii Fallotovej tetralégie

* Echokardiografia

* CMR - je metdda volby : volumetria a funkcia, anatémie, rezidudlneho skratu (Qp:Qs) i pritomnosti fibrézy (“late gadolinium enhancement”)
e CCT~>

- koronarne artérie vztah s RVOT pred TPVI alebo chirurgickym vykonom
- rozsah kalcifikacii konduitu (pre ukotvenie perkutannych chlopni)

- pritomnosti hlavnych aortalnych pltdcnych kolateral (MAPCAS)

- alternativa kvantifikacie RV, ak CMR nie je mozné

* Holterovské monitorovanie EKG

* Katetrizacia srdca - katétrova intervencia

- distalne stendzy PA

- perkutanna implantdcia chlopne

- vizualizacia koronarnych tepien - vztah k RVOT pred TPVI

2Baumgartner H.et al. 2020 ESC Guidelines for the management of adult congenital heart disease: European Heart Journal, 2021, 563-645,https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehaa554




Odporucania pre manazment VCHSD
2010 ) 2020

3.3.4 Katetrizacné intervencie?

v' ] poctu a skaly katetrizaénych intervencii
v" v niektorych pripadoch umozni vyhnut sa KCH
v" umnohych je najlepsi ,hybridny“ pristup

v novsie techniky: stenting systémovych/plticnych ciev
a perkutanne implantacie chlopni

v’ Udaje podporujtce viaceré z tychto pristupov a
dokumentuju rovnocennost v porovnani s
chirurgickym rieSenim

v’ intervencny program nevyhnutne realizovat v GUCH
centrach, multidisciplinarny pristup

v’ v buducnosti to bude pravdepodobne sucastou ;
hybridnych zobrazovaco/katetrizacho/operacnych sal

3.4.5. Katetrizacné intervencie 2

v' samostatné /hybridné - alternativa k KCH

v’ najcastejsie: uzaver shuntovych lézii, balonikova
dilatacia PuCh a chlopriovych stepov, balénova
dilatacia a/alebo stentovanie zUzenych velkych
ciev(re-CoA) a PuS a transkatétrova implantacia
plucnej chlopne (TPVI/PPVI)

v’ intervencie v Centrach pre VCHS >
manazment komplikacii

v' odporuéa sa spolupraca detského
intervencéného kardioldga a dospelého
kardioléga so skiisenostami s VCHS

10dporucania Eurépskej kardiologickej spoloc¢nosti pre manazment vrodenych srdcovych chyb v dospelosti (nova verzia 2010), Cardiology Lett.2011, 20: 318-349.
2Baumgartner H.et al. 2020 ESC Guidelines for the management of adult congenital heart disease: European Heart Journal, 2021, 563—-645,https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehaa554




Odporucania ESC - 2020

Nahradenie plicnej chlopne sa odporuca u
symptomatickych pacientov so zavaznou PR¢
a/alebo s minimalne stredne zavaznou RVOTO.P

U pacientov bez nativneho RVOT sa transkatétrové
rieSenie preferujet (TPVI), ak je to anatomicky
uskutocCnitelné.

7
°

Odporucania 2020 Trieda

Nahradenie plucnej chlopne sa ma zvazit u

asymptomatickych pac. so zavaznou PR a/ alebo

RVOTO, ak je pritomné jedno z nasledujucich

kritérii:

J objektivnej zatazovej vykonnosti

progresivna dilatacia RV na RVESVi >80 ml/m? Ila
a/alebo RVEDVi 2160 ml/m2f a/alebo progresiu

TR aspon na miernu

progresivna systolicka dysfunkcia RV

RVOTO s RVSP >80 mmHg

Baumgartner H.et al. 2020 ESC Guidelines for the management of adult congenital heart disease: European Heart Journal, 2021, 563—
645,https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehaa554




istoria perkutannej im

plantacie plucnej chlopne

* Philipp Bonhoeffer
* 08/2000 prva PPVI na ovci *

* 10/2000 12 rocny chlapec (PA
VSD po 18mm konduit) **

* Vznikla a bola akceptovana
nechirurgicka alternativa liecby
u pacientov s dysfunkénym
konduitom

« Bonhoeffer P, Boudjemline Y, Saliba Z, et al. Transcatheter implantation of a bovine
valve in pulmonary position: a lamb study. Circulation 2000;102:813-6.
< Bonhoeffer P, Boudjemline Y, Saliba Z, et al. Percutaneous replacement of pulmonary
valve in a right-ventricle to pulmonary-artery prosthetic conduit with valve dysfunction.
Lancet 2000;356:1403-5.

*Bonhoeffer described the use of TPV in France

sFirst use of Melody TPV in England

o *Canada
3= *100th patient implant in England

*Europe
| *FDA Investigational Device Exemption (IDE) subsmission- first commercially available TPV in North America
"1 «CE Mark- first TPV available commercially, Health Canada approval

| eFirst US IDE study implant
eUse in Saudi Arabia

sFirst use in Australia
*US FDA panel meeting

*US FDA approval for Melody valve under Humanitarian device exemption (HDE) designation
*First investigational use of Harmony valve in Europe

*Use in Bangladesh and Latin America

sInvestigational use of venous-P valve from Chicago and China

*Premarket approval of Melody valve by US FDA

*US FDA approval of SAPIEN XT (pulmonary) for PV replacement
sFirst data from investigational use of the Medtronic Harmont TPV released

https://www.acc.org/membership/features/transcatheter-heart-valve-handbook-a-surgeons-and-
interventional-council-review
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TPVI - transkatétrova implantacia plucnej chlopne
PPVI - perkutanna implantacia plucnej chlopne

v'r. 2000 — Bonhoeffer > SR: DKC - NUSCH — 1. pacient: 6/2021

Scenare riesenia RVOT: TOF, TGA, TA, Ross...
v’ nativny

v RV-PA konduit

v’ bioprotéza v pulmonalnej pozicii

degeneracia - rozne priciny: 20r. > 32- 40%

v ciel’

- zlepsSenie kvality zivota - symptomy ? NYHA ?
(CAVE mladi pacienti)

- funkcie PK

- prognozy

Baumgartner H.et al. 2020 ESC Guidelines for the management of adult congenital heart disease: European Heart Journal, 2021, 563—645,https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehaa554
Shievano S., Coats L, Migliavacca F et al. Variations in Right Ventricular Outflow Tract Morphology Following Repair of Congenital Heart Disease: Implications for Percutaneous Pulmonary Valve Implantation. Journal of
Cardiovascular Magnetic Resonance (2007, 687-695



PPVI - typy chlopni

v Melody v’ Edwards Sapiens

e povod: 3 — cipa bioprotéza hovadzi

* pévod: hovadzia v. jugularis oerikard

e ukotvenie v rdme stentu Pt —Ir
28mmx18mm priemer - 22mm

* balon expandibilny stent: 23, 26mm
* Sapient XT: Co-Cr: 20,23,26,29mm

+* Suradi SH, Hijazi ZM. Percutaneous pulmonary valve implantation. Glob Cardiol Pract 2015; 2015(2): 23.



» Venus P: 3 cipa,
z prasacieho perikardu,
samoexpandibilny
stent, RVOT — ,,patch”

Nové typy chlopni

» Harmony (hTPV
Medtronic):

samo expandovatelna -
len freePuR, X konduit

> Pulsta: samo

expandovatelnom katétri, Ni
stent pokryty prasacim
perikardom
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Riziko kompresie koronarnych artérii

hovolfié
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LCA blizko RVOT
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PPVI priprava landing zone Implantacia Sapien S3




Kontrola funkénosti chlopne

aH




Komplikacie

v kompresia koronarnej a. v'ruptura konduitu v |E
— testovanie balonom, — predstentovanie

aortogram

% Caimi A, Sturla F, Pluchonotta PF et al.Prediction of stenting related adverse events through patient-specific finite element modelling.) Biomech 2018, 79:135-156.



Pacient B. — pred PPVI a po PPVI

e 28r.— VCHSD - TOF, 3. kompletna korekcia — konduit * PUR nepritomnd, max.gr. 15mmHg
* MRI: EF PK 29%, EDV 137ml/m2 * NYHAI
- gr.na RV-PA 53mmHg, free PuR gr.lll * kontrolné MRI v plane

- NYHA I-Il - ???, NT pro BnP 147 ng/I

Adult Echo — TIS08 MIOS
X5-1 \

16Hz X , . - OM3IM4
17cm N 7 - 2 +6186

Adult Echo TIS10 MIOS
X5-1
16Hz

1dcm
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C 50
P Low

HP Ee,r}




PPVI —implantacia chlopne do predstentovanej AP
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MRI srdca pred PPVI a po PPVI

¢ objemové a tlakové pretaZenie: ¢ RV Sirka 43mm (bola 62mm)
- PK J\ EF 44%, EDV 153ml/m2, ESV 86ml/m2 ¢ RV EF 42%, EDV 98ml/m2, ESV 57ml/m2
- RVOT: sten6za 23x11mm ** RVOTO bez vyznamného grad., bez PI

- gradient na AP 70mmHg 1 - bez aneuryzmy v RVOT

ARTERYS

ARTERYS




Pacientka T. — pred OP, nevhodna na PPVI

43r. TOF

11r. kompletna korekcia

RVEDD 38mm (RVOT 51mm - CT)

MRI: EDV 161ml/m2, EF RV 52%, NYHA II, NT pro BnP 198ng/I
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Pacientka T—po PVR

Aduit Echo

g Adult Echo
X541 Adu
17Hz Ry
19cm

60Hz




Subor pacientov 2021 -2023

e OVCHSD: 8, DKC: 5
e priemerny vek suboru bol 29,9 roka (14r.-70r.)

* 1 pacient s dg. FT - ICD (MR NOT SAFE) po KPCR (20r.) — funkéné CT

Pocet pacientov

OVCHSD DKC
3M, 2 Z* 2M
3M, 17* 1M

0 2M

Vysvetlivky: M — muzi, Z — zeny, OVCHSD — Oddelenie pre vrodené chyby srdca v dospelosti, DKC — Detské kardiocentrum
*1 zena bola predstentovana pre nestabilny RVOT, implantacia chlopne bola zrealizovana v nasledujucom roku

Zakladné diagndzy VCHS:

OVCHSD NUSCH a. s.:

*FT: 6 pacientov (2 Zzeny, 4 muzi)
*TAC: 1pacient (muz)

eD-TGA: 1pacient (muz)

DKC NUSCH a.s. :

oFT: 3 pacienti

*DORYV: 1 pacient

*po Rossovej operacii: 1
evSetci pacienti boli muzi



Subor pacientov 2021 -2023

Charakteristika RVOT:

etransanularna zaplata: 3 pacienti

epriame prepojenie PK a plucnice: 1 pacient s TGA
ekonduit: 3 pacienti (rozmer konduitu min.12mm a max.26mm)

ekombinované riesenie RVOT: 1. sedenie transanularna zaplata, 2.

sedenie konduit: 5 pacientov _
ebio protéza 1 pacient (¥ena) » predstentovanie Andrastent XXL

’ ° o . = /’ . E .
* reoperacie od kompletnej korekcie: (Rl el SRS e plEin:

- spojkova operacia: 4 pacienti

- implantacia bio protézy do pulmonalnej pozicie: 1 pacient > kompllkéue nesfl] knutie
- zaplata do RVOT: 1 pacient , . i , .
- dalSie 3 operacie, spolu 5 operacii: 1pacient balona, cievny prlstup — chir.

iInetrvencia, 1xKPCR



/mena zavaznosti PR pred a po PPVI

B Sum of PuR M Sum of PR

4 4 4 4 4 4 4
3 3 3 3
2
1 1 1
I 0 I 0 0 0 0 0 0 I
MP SS MS GP TL DB Lv MD IP KT LB




Hodnotenie NYHA

 OVCHSD: pred PPVI - NYHA III: 2 po PPVI NYHA | a Il. (22r.
s TAP, najpokrocilejsi a najstarsia PR po PPVI pretrvala do strednej
zavaznosti

* 6 pac. OVCHSD boli pred PPVI v triede NYHA Il a po PPVI NYHA |

e DKC: pred PPVI NYHA I, po PPVI : “maju sa lepsie”




Zmena NTproBnP ng/l pred a 3 mesiace po PPVI
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/mena tlaku v AP pred a po PPVI
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Zmena EDV ml/m2 a ESV ml/m2 PK pred a po PPVI

250
200 160
140
120

150
100
80

100
60
40

50
20
0

0 LV SS LB GP DB TL
LV SS LB GP DB TL
H MR EDV ml/m2 pred HESVmI/m2 m ESV/m2

Vysvetlivky: EDV — indexovany enddiastolicky objem PK na povrch tela, ESV — indexovany endsystolicky objem PK/m2



Zaver

v’ kompletna korekcia resp. op. riesenie VCHS neznamena vyrieSenie chyby

v'celoZivotné sledovanie — spolupraca raj. kardioldg a centrum pre VCHSD:
interv. kardiolog , radiolog so zameranim na MRl a CT —
PPVI, kardiochirurg, arytmolog...

- klinika — Unava, nevykonnost, opuchy DK... CAVE: mlady pacient!)

v ergometria — NYHA, NTproBnP — kardidlna pri¢ina — PUR, AoR? iné
komorbidity?

v'"MRI — volumetria a funkcia — zlaty Standard
v EKG Holter — arytmie — aytmogénny substrat

v'CAVE: IE!!!




Katetrizacny team DKC + OVCHSD

MUDr. P. Tittel Prof. MUDT. I. Simkova, CSc.

MUDTr. Z. Venczelova MUDr. Kaldararova, PhD.
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MUDr. A. Reptova, PhD.
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