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Srdeéni selhani postihuje 20 — 50 % dospélych pacientu s VSV,

zvysSuje 5 - 6x mortalitu a je nejCastéjsi pricinou umrti dospélych s VSV

Priciny umrti dospélych s VSV:

« srde¢ni selhani median véku amrti byl 51 let

* nahla smrt 23 %
* pneumonie 10 %
* nadory 6 %
e krvaceni 5%
e perioperacni umrti 13-16%

(Diller 2015; Budts 2016; Engelings 2016; Greutmann 2014; Egbe, 2022)



Priciny srdecniho selhani u dospelych s VSV

chronické tlakové nebo objemové pretizeni levé nebo pravé komory zptisobené VSV
rezidudlni chlopenni a zkratové vady po korekci plvodni VSV

morfologicky prava komora v systémové pozici

dlouhodobé nereSena tachyarytmie

nekorigovana arterialni hypertenze

plicni hypertenze (prekapilarni, smisena, postkapilarni)

nedostatecna ochrana myokardu pri operaci v détstvi, poranéni koronarni tepny, ICHS
komorova interdependence
non- kompaktni myokard

konstriktivni perikarditida u reoperaci

cyanodza a dalsi



A. Replacement fibrosis B. Reactive interstitial fibrosis

Rathod, 2016

© Gadolinium

» hlavnim mechanismem dysfunkce myokardu = difuzni intersticialni fibroza myokardu

Vznika narusenim rovnovahy mezi produkci a degradaci kolagenu s prevazujici excesivni syntézou
kolagenu s depozici kolagennich vlaken v myokardu se zvySenym objemem intersticia.

Vznika jako odpovéd na ruzné stimuly (napf. tlakové a objemové pfetiZeni)

Kvantifikace difuzni fibrozy pomoci T1 mapovani (MRI) — extracelularni objem



U kterych dospelych s VSV se obavame srdecniho selhani?

Selhani subpulmonalni PK

Selhani systémové PK

Selhani obou komor

Selhani jediné spolecné komory



U kterych dospélych s VSV se obavame srdecniho selhani?

[Selhéni systémové LK ]
Tlakové pretizeni LK - hypertrofie LK - snizena poddajnost - diastolické srdec¢ni selhani

» tézkavrozenaAS,
« vyznamna COA, re-COA, aj.

Objemové pretizeni LK - dilatace LK - nadhodnoceni systolicka funkce - systolickeé
srdec¢ni selhani

+ tézka AR,
* VSD s vyznamnym L-P zkratem
+ velky ASD po uzavéru

« AVSD s rezidualni MR
aj. POZOR: hypertrofické komory priliS nedilatuji (tézka AR a reCOA)

Selhani subpulmonalni PK

Selhani systémové PK

Selhani obou komor

Selhani jediné spolecné
komory
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Mitralni regurgitace u AVSD i

» Inkompletni AVSD = defekt septa sini typu primum

[- Mitralni chlopen u AVSD neni normalni mitralni chlopni ! ]

» rozstep predniho cipu, dysplastické cipy se ztlustelymi okraji,

abnormalni chordy, upinajici se napfic LVOT do komorového septa

13/09/2006 10:42:51 TIS1.5 MI 1.1

S$5-1/Adult

obtizna plastika mitralni chlopne, riziko mitralni stenozy g

alternativou je mechanicka mitralni nahrada

odkladani operace, pozdni indikace MVR vede k dysfunkci LK

dysfunkce LK je pfed operaci maskovana objemovym

pretizenim




» Kazuistika - selhani systemové levée komory



Kazuistika, zena 45 let, inkompletni AVSD

* v b6 letech: uzavér defektu septa sini typu primum (ink.AVSD) o ) ) )
* v 7 letech: mechanicka mitralni ndhrada pro tézkou MR Selhani systemove leve komory — MR a AVSD
(jednolistova Bjork-Shiley protéza - 1987)

* v 26 letech po téhotenstvi a porodu vyvoj srde¢niho selhani,
NYHA llI-1V, usla jen nékolik metr( po roviné

* ve 30 letech synkopa pfi KT, ICD s jen pravostrannymi
elektrodami pro nevhodnou morfologie CS

 LK67/52mm, EFLK 24%

» dobra funkce mitralni ndhrady (grad.11/3mmHg)

* ve 33 letech thorakoskopicka implantace levokomorové
elektrody, upgrade na BiV/ICD s velmi dobrym efektem

* v 37 letech (2017): sacubitril/valsartan

e ve 42 letech (2022) + empagliflozin
+ dalsi [é¢ba: Anopyrin 100mg, Warfarin, Dilatrend,
Furon, Verospiron, Rosucard

Komplexni Iécba srdecniho selhani: CRT + ARNI + gliflozin + beta-
blokdtor + MRA + diuretikum

* Vsoucasnosti se citi dobre, NYHA Il, EFLK zGstava nizka
* NT-proBNP: 1427...930....1282 ng/I
* 6-min test chizi: 430...501....540...600....592 m




U kterych dospéelych s VSV se obavame srdecniho selhani?

Selhani systémoveé LK

[Selhéni subpulmonalni PK ]

Tlakové pretizeni PK - hypertrofie, snizena poddajnost a diastolicka dysfunkce PK

« Tézka pulmonalni stenéza: nativni chlopen, zdegenerovany homograft, bioprotéza

« Tézka plicni hypertenze: Eisenmengertv syndrom

Objemoveé pretizeni PK - dilatace a systolicka dysfunkce PK

Tézka pulmonalni regurgitace - napf. u TOF, PS po valvulotomii, HMGR, bioprotéza

tézka trikuspidalni regurgitace u Ebsteinovy anomalie

ASD s vyznamnym L-P zkratem

POZOR: hypertrofické komory ¢asto nedilatuji (PS a PR)

Selhani systémové PK

Selhani obou komor

Selhani jediné spole¢né komory



« Kazuistika - selhani subpulmonalni pravé komory



Kazuistika — selhani subpulmonalni pravé komory u Ebsteinovy anomalie

Adult Card TISO6 MI1.2
X5-1c
67Hz 2 * M3

17cm

Echo MUDr. M. Horvath

62-lety pacient s Ebsteinovou anomalii trikuspidalni chlopné,
Stav po recidivujicim oboustranném srdecnim selhani

Stav po 2 operacich s nahradou trikuspidalni chlopné bioprotézou
ZUstava selhani PK s téZzkou systolickou dysfunkci s EFPK 15%,
diastolické selhani levé komory E/e mitral 20,3




Kazuistika - selhani subpulmonalni prave komory pri objemovem pretizeni

55-lety pacient
St.p.uzavéru VSD a discizi PS v détstvi

ve 46 letech:

pulmonalni regurgitace 4.st., free-flow,
TR-3.st.

NYHA I

Dilatace a mirna dysfunkce PK s EFPK 40%,

ale zaroven tézka systolicka dysfunkce
levé komory s EF 25-30 %

[reoperace: PVR-BIO a TVP ]

Po reoperaci:
zUstava dilatace PK
lehce zlepsena EFPK 45%

Vyznamné zlepsSena systolicka funkce LK

EFLK 55-60%
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Dysfunkce obou komor u pulmonalni regurgitace - komorova interdependence

Tézka pulmonalni regurgitace — dilatace a systolicka dysfunkce nejen pravé komory, ale i levé komory:

« abnormalni pohyb septa pfi objemovém pretizeni PK
« spole¢na myokardialni vlakna PK a LK
 spoleCny omezeny prostor v perikardu a dilatace PK g9

« ZhorSené plnéni LK
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Tlakové pretizeni PK

U VSV je vétSinou pfitomno od narozeni — extremni hypertrofie myokardu PK

(o TFZT{ ~Tir:' Ha%dincﬁirurg

ie .
em. Ha‘HDmulcg

Eisenmengerlv syndrom u DAP

Tézka hypertrofie stény PK 18mm

= adaptace na zvyseny afterload PK

utlak levé komory s diastolickym selhanim LK



Tlakové pretizeni PK pfi PH

Prognodza pacientti s PAH nezavisi jen na vyznamnosti plicni hypertenze, ale i na odpovédi PK na tlakovou zatéz.

Eisenmengerlv syndrom: nejlepsi progndza oproti jinym PAH, pfi stejné nebo vyssi tlakové zatézi PK.

fenotyp adaptace: Eisenmengertiv sy:

tézka hypertrofie PK
zvysena kontraktilita svaloviny PK
malé mnozstvi fibrozy

nizka diastolicka tuhost,

fenotyp selhani: PAH u chorob pojiva:

nedostatecna hypertrofie PK
rozsahlejsi difuzni fibroza,
zvysSena diastolickd tuhost (stiffness),

porucha kontraktilni rezervy.

100
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_ PAH-secondary to

systemic sclerosis

Bruggen, 2017



Adaptacni fenotyp (Eisenmengeruv syndrom) a fenotyp selhani (IPAH)

PHILIPS TIS0.8 MI 1.4 R ' 3.5.2006 PHILIPS
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Eisenmengertiv sy, neoperovany kompl. AVSD, m. Down, NYHA || IPAH, dysfunkce PK, TR, dx dekomp., NYHAII-IV,
tézka hypertrofie PK, zvySena kontraktilita svaloviny PK, malé mnozstvi fibrozy,




U kterych dospelych s VSV se obavame srdecniho selhani?

Selhani systémové LK

Selhani subpulmonalni PK

[Selhém’ systémové PK ]

Selhani obou komor

Selhani jediné spole¢né komory

morfologicky prava komora v systémové cirkulaci, ¢aste€na adaptace na systémovy TK

hypertrofie myokardu a dilatace komory, ¢asto nedostatec¢né, casny pokles EF

Vrozené korigovana transpozice velkych tepen (CCTGA)

Transpozice velkych tepen (d-TGA) po Mustardové nebo Senningoveé korekci (atrial switch)



Systémova prava komora

OdliSnosti systémové PK:
odliSna fibromuskularni architektura, zpasob kontrakce,
rozsahlejSi fibréza myokardu,

abnormaini trikuspidalni chlopen (CCTGA),

zvySena tuhost intra-atrialnich baffli po Mustardové nebo Senningové korekci TGA, aj.

Casné srdeéni selhani se snizenou EF

Regurgitace na morfologicky trikuspidalni chlopni v systémové pozici
- Ebsteinoidni anomalie u CCTGA,

- restriktivni pohyb cipl a dilatace anulu u TGA (Mustard, Senning)

d-TGA po atrial switch operaci,
systémova PK vpravo



» Kazuistiky - selhani systémoveé pravé komory



Srdecni selhani systémoveé pravé komory po Senningove korekci d-TGA

Adult Echo ,'2 P Adult Echo
S5-1 . -
27Hz

75 mm/s

2,5 MHz
Gn 60
4/5/0
Fltr High




Systémova prava komora po intervenci na systémove trikuspidalni chlopni

13/04/2010 00:21:33 TIS0.7 MI1.4 PHILIPS TIS2.4 MI1.2

S5-1/Adult S5-1/Adult

FR 45Hz M3 FR 10Hz M3 M4
18cm 16cm :

2D
63%
C 50
P Low

HGen

CF

66%
2.5MHz
WF High

Med

d-TGA po Mustardové korekci, CCTGA = vrozené korigovana

mechanicka nahrada s t&zkou dysfunkci transpozice velkych tepen
systémové pravé komory rezidualni regurgitace po plastice



U kterych dospelych s VSV se obavame srdecniho selhani?

Selhani systémové LK
Selhani subpulmonalni PK

Selhani systémové PK

[Selha’m’ obou komor ] Mnoho raznych pfi¢in: levostranna VSV s plicni hypertenzi

pravostranna VSV a komorova interdependence
zkratova vada s plicni hypertenzi
kombinace vrozené zkratové VSV a ziskané vady, aj.

Selhani jediné spolecné komory



« Kazuistika - selhani obou komor



JS, 73 let, oboustranna kardialni dekompenzace, NYHA llI Kasuistika - selhani obou komor

Objemové pretizeni LK s nadhodnocenim EFLK

Adult Echo TIS1.2 Mi1.1

Neoperovany VSD, MR — excentricka, rozstép predniho cipu go

Tlakové a objemové pretizeni PK s tézkou dysfunkci PK
Tézka smisena PH, tézka TR

PAP 112/32, stf. 60mmHg, PVR 7,7 Wj, PCW 13 mmHg
s O2: PAP 81/24, stf. 43mmHg, PVR 3,8 Wj, PCW 18 mmHg

se sildenafilem: progrese MR, zhorSeni kardialni dekompenzace

Lécba: odstranéni pri€iny srde¢niho selhani — operace s vysokym
rizikem: uzavér VSD, MVP, TVP, operace s vybornym vysledkem, pokles
PH, zlepSeni funkce PK, zhorSeni funkce LK, NYHA I-1I

Adult Echo TIS12 M1 Adult Card TIS1.0 MI0S Adult Card TIS0O9 MI1.2
S5-1 A X5-1c M4 X5-1¢c

23Hz SOV 14Hz +61.6 50Hz i : M3
18cm 18cm . . 18cm

2 20 4 4 20 e
T5% 5% i g 55% f I
50 : C50 e T ¢ 80 45 3 >

P Low : P Low D e P Low
HGen 3 HGRes “a e ] HGRes
48% 50%.
3906Hz 4000Hz .
WE 390Hz 4 WE 399Hz |
2.5MHz - PR 25MHz




U kterych dospelych s VSV se obavame srdecniho selhani?

Selhani systémové LK

Selhani subpulmonalni PK

Selhani systémové PK

Selhani obou komor

[Selhénijediné spole¢né komory ] jednokomorova fontanovska cirkulace (TCPC), TA, MA, DILV, SV, aj

« Pacienti s TCPC maiji chronicky zvy$eny CZT

* Neschopnost dostateéného zvyseni srde¢niho vydeje pfi zatézi pfi nemoznosti zvyseni

preloadu, na kterém je cirkulace zavisla

* | lehké navysSeni PAP nebo PVR vede k selhavani fontanovské cirkulace



Selhani fontanovské cirkulace

Fontanovska korekce, TCPC= totalni cavo-pulmonalni spojeni

« Zilni ndvrat derivovan pfimo do plicnice, chybi funkce subpulmonélni komory
* jedind funkcni systémova komora muze byt morfologicky leva nebo prava

» Systolicka dysfunkce jediné komory nebyva castou pric¢inou srdecniho selhani




Cardiac Output % of nl baseline

Intolerance zatéze u Fontanovskeé cirkulace
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Gewillig, 2014

Zdravy clovek navysi CO pri zatézi 5x,
,dobry Fontan® 2x

,Spatny Fontan“ ma srdecni vydej jiz klidové
snizeny a pri zatézi ho nenavysi

N CZT a L srdeéni vydej

Pozdni selhani Fontanovskeé cirkulace v 26 %
Mortalita pti selhani Fontanovské cirkulace 48%

ale

Nékteri pacienti po Fontanovské korekci maji vSak
normalni nebo supranormalni zatézovou kapacitu
(,,Super-Fontan“)

11% Super-Fontand,

od détstvi sportovni aktivity nejméné 3x tydné,

normalni BMI, dobré socialni zazemi, studuji nebo

pracuji na plny uvazek, primérny vék 24 let.
Kramer 2022, Cordina, 2017, Ohuchi 2023



« Kazuistiky fontanovske cirkulace



Rozdily mezi jednotlivymi pacienty s TCPC

DILV, operace TCPC extrakardialnim konduitem az v 31 letech,
7 let po operaci dobra funkce AV chlopni

6min WT 565m, NT-proBNP 322 ng/I, Sp02 96%
NYHA I-1l, EFLK 45-50%

17/01/2008 16:15:08 TIS0.7 MI 1.4

S5-1/Adult
M3

Kompletni AV kanal, PA, v 8 letech TCPC extrakardialnim konduitem,
diskova mechanicka chlopen do AV pozice pro regurgitaci

Tézka dysfunkce systémové komory, chronické srdecni selhani

CRT, sildenafil, diuretika, uzavér fenestrace a veno-venoznich kolateral,
V 25 letech NT-proBNP 8194 ng/l, EF 15%, Sp02 77%, NYHA Il

PHILIPS TIS0.7 MI 1.4

S5-1/Adult

FR 42Hz M3
20cm

2D p Y
67% 3

C 50 ¥

P Low 2

HGen .




* Lze pouzit NT- proBNP k diagnostice srdecniho selhani u VSV ?



NT-proBNP u klinicky stabilnich pacientu s korigovanou VSV

Median hodnot NT-proBNP u jednotlivych VSV Table 3. Median values of NT-proBNP in different ACHD after repair
f]"n.-"[edian NT- N
- P=°°_°_1 Diagnosis Age = 5D, ¥ proBNF (pg/mL)
- 7 40 * 15 Co72)
- 37 + 10 160,

- VSD 38 + 11 154.7
B 10001 i TOF 324 + 9.5 177.6
i T AVSD 32 9.2 211.4
E Fontan 31 + 8.4 184.2
. TGA-Mustard 309 * 4 236.9
E‘m- { A -Svenning 224 + 2.3
z 45.9 *+ 14.1
: T
g \ J l l l 26.8 * 5.9

Ebstei 343 +11.2

P=0.0006
< : : 2 | Median NT-proBNP u VSV byl 211 ng/1 |

394 pacientu, 705 vzorku Popelovd J, Can J Card 2012



Percent survival

NT-proBNP predikuje mortalitu u dospélych s VSV

100

= NT-proBNP< 630 pg/mi

I
= e ROSUEL . NT-proBNP2630 pgimi
70 e ey

60 65 % of survival

50 p< 0.0001

40

0 10 20 30 40 50 60 70 80 90100110120
Months

Rubackova Popelova, Am J Card 2015



 Lécba srdecniho selhani u VSV



Lécba srdec¢niho selhani u VSV - nefarmakologicka

odstranit odstranitelné hemodynamické pric¢iny srdec¢niho selhani, rezidualni vady (chirurgicky, katetrizacné)

- Snaha o vCasné reSeni regurgitacnich chlopennich vad jeSté v asymptomatickém stadiu, pred vznikem
dysfunkce komory:

- napr. revalvulace tezké pulmonalni requrgitace u TOF: pfi RVEDVi > 160 ml/m2 a pfi RVESVi > 80 ml/m2

- mechanicka nahrada requrgitujici systémove trikuspidalni chlopni pri EF systémové PK = 40 %, po operaci pokles EFsRV

odstranit arytmie (RFA, PFA, cryo)

zvazit CRT, ICD

odstranit pridatné negativni faktory (hypertenze, anémie, sideropenie, aj.)
rehabilitace, primérena pohybova aktivita,

mechanicka podpora, VAD jako most k TX

TX - véasné zarazeni na ¢cekaci listinu



Lze pouzit standardni farmakologickou léCbu srdecniho selhani u VSV?7??

Systémova leva komora — ano

Subpulmonalni prava komora — ne ( )

* neni potvrzena ucinnost této l1échy, Toragement °’P“"1"E"“ wieh HFmrEF

* podavaji se diuretika, MRA, ¢ v v v v

« specificka plicni vasodilataéni lé¢ba u tézké prekapilarni PH se flt resention o e - e
zvy$enou PVR, je-li indikovana (Eisenmenger(iv syndrom) — —

Systémova PK — lécbu lze zvazit u symptomatickych pacientli ?

* Chybi mortalitni data ‘ @Esc—

4 v ¥
Fontanovska cirkulace: obecné ne - klasicka |éCba srdecniho selhani Diuretics for Dapaglifiozin/ Treatment for aetiology.
. . .. . , , L. ., , , fluid retention Empagliflozin CV and non-CV comorbodities
nefunguje, jen pri primarni dysfunkci jediné systémové komory (Class 1) (Class 1) (Class 1)

Benefit je pouze u symptomatickych pacientl s dysfunkci
systémové PK a neurohumoralni aktivaci.
ACEIl, ARB, ARNI a SGLT2i

Pozor na beta-blokatory: poruchy AV prevodu u CCTGA, dysfunkce

sinusového uzlu u Mustardovy/Senningovy korekce TGA

pravidelny pohyb zlepsuje srdecni vydej pri zapojeni svalové
pumpy DK a zvyseni svalové masy hrudnich sval(l

diuretika, spironolacton, ev. sildenafil

Nizky prah pro antikoagulaéni lécbu

Odstranéni relativni anémie a sideropenie (lehky P-L zkrat)

Figure 1 Management of patients with heart failure with mildly reduced ejection fraction. ACE-I, angiotensin-converting enzyme inhibitor; ARB, angio-
tensin receptor blocker; ARMI, angiotensin receptor—neprilysin inhibitor; HFmrEF, heart failure with mildly reduced ejection fraction; MRA, mineralo-

corticoid receptor antagonist.

Management of patients with HFpEF
1

A

@ESC—

Figure 2 Management of patients with heart failure with preserved ejection fraction. CV, cardiovascular; HFpEF, heart failure with preserved ejection

fraction.

ESC, EHJ, 2023



Lécba srdecniho selhani u systémové pravée komory
« ACEI, ARB

— starsi studie s malym poétem malo symptomatickych pacientl bez neurohumoralni aktivace neprokazovaly benefit,
- studie VAL-SERVE - z podani Valsartanu benefitovali pouze symptomaticti pacienti (zlepSeni funkce systémove

pravé komory a sniZzeni nezadoucich pfihod pfi dlouhodobém sledovani, bez rozdilu v mortalité)
(Van der Bom, 2013, Van Dissel, 2018; Skoglund, 2020)

« ARNI - Sacubitril/valsartan

- u symptomatickych pacientl s alespon stfedné vyznamnou systolickou dysfunkci systémové PK a s neurohumoralni
aktivaci byl prokazan pozitivni efekt na funkci a remodelaci systémové PK, zlepSeni GLS, pokles vyznamnosti TR, pokles NT-
proBNP, zlepSeni tolerance zatéze a 6-min WT. Nebyl rozdil v pfeziti. | kdyz neni zatim jednoznacné doporucen pro systémovou

PK, je Casto empiricky pouzivan. (Nederend, Heart, 2023; Fusco CHF, 2023)
« SGLT2i — glifloziny

- Podani je bezpecCné, dobre tolerovane, pokles NT-proBNP, zlepSeni 6-min WT, 3x redukce pocCtu hospitalizaci. V multicentrické
studii bylo 90% pacientu se systémovou PK [é€eno ARNI, pfidani gliflozinu bylo bezpeéné, Ize pfidat u rezistentniho srdeéniho

selhani. Echokardiografické nalezy rozporneé, nejsou mortalitni data.

Zandstra, Heart 2021; Egorova, Heart Failure, 2022 ; Neijenhuis, FCVM, 2023 ; Neijenhuis, JACC, 2024



Lécba srdecniho selhani u systémoveé pravé komory

Co rikaji guidelines?

* Pri symptomech, dysfunkci systémové PK a neurohumoralni aktivaci

|ze u systemové PK s biventrikularni cirkulaci pouzit standardni IéCbu srdecniho selhani jako u LK.

« Tyka se ACEI a ARB, ale bude nejspiSe platné i pro ARNI a SGLT2i

(Position paper, Budts, 2016; Guidelines ACHD, Baumgartner, 2020)



Zaver

« Srdecni selhani u dospélych pacientt s VSV je ¢asté, ma heterogenni pfi€iny a jeho

vyskyt bude dale narustat se zvySujicim se vékem této skupiny pacientu.

* Noveé leky a nové postupy u srdecniho selhani je treba posoudit v randomizovanych

studiich z hlediska bezpecnosti a IéCebného pfinosu také pro pacienty s VSV.



