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Specifika srdečního selhání u jednokomorové cirkulace 



Doba sledování max. 38 let



1. Úplné kavopulmonální spojení (TCPC) v Dětském kardiocentru / v ČR

KL 5 let, DILV, TCPC 20.11.1991

MUDr. Pavel Horváth

+ 1994



Funkčně jednokomorové srdce – fázové operační řešení

Plicní průtok

Snížený Zvýšený Extrémně zvýšený / nízký srdeční výdej

Bandáž plicnice

Bidirekční kavopulmonální

anastomóza

2. fáze

Kojenec

~ 4 měsíce

1. fáze

Novorozenec

Hypoxémie

Arteriální spojka
Norwood

Srdeční selhání, plicní hypertenze Selhání oběhu, šok

TCPC

3. fáze

Dítě

~ 4 yrs

DIV + PA DIV  

HLHS  

Damus-Kaye-Stansel



Úmrtnost

Časná         10 (2,2%)

Pozdní        29 (6,4%)

Úplné kavopulmonální spojení v Dětském kardiocentru

(1991 - 2024)

časná úmrtí
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Moodie 198430%

N = 147

N = 306



N = 140
N = 274

Žijící jedinci k 31. 12. 2024 (N = 414)

Úplné kavopulmonální spojení v DKC (1991 - 2024)

Děti Dospělí

Intervalová kumulativní četnost

N = 140

N = 274

Počet



TCPC - patofyziologie krevního oběhu

Systémová cirkulaceNeoportální systém

SVC

IVC

CND

Gewillig 2014

11

5

94%



SVC

IVC

CND

TCPC - Základní komponenty neoportálního systému

• McGoon > 2.0

• Nakata   > 250 mm2/m2

Ztráty energie

turbulence

víry

třecí síly

stagnace proudu

kolize proudů

viskozita krve

Cévní protéza ≥ 18 mm

Dostatečná kapacita plicnic

>>> nepulzatilní tok pomalých rychlostíTCPC cesta

• střední tlak v plicnici    < 19 mm Hg

• plicní cévní rezistence < 2 wj.m2

Plicní cévní choroba 1. stupně

kontraindikace Fontanovy cirkulace

Plícní tkáň

Nízký tlak a odpor v plicním řeščišti



TCPC - limitace srdečního výdeje

Van De Bruaene, Gewillig 2022

"Bottleneck"Neoportální

systém

Wolsk 2017

??

Pulmonary arterial pressure during rest and

exercise in healthy subjects: a systematic review

??
18-30

30-50

> 50

Age (yrs)

Kovacs 2009

??

Dlouhodobá prognóza ?



Fontanova cirkulace, vazodilatancia, fyzická výkonnost a cílený trénink

Tran 2021

SildenafilEnalapril Udenafil Bosentan ExerciseExercise

Clift 2025



TCPC - srdeční funkce a systémová cirkulace

Srdeční chlopně

Upraveno podle King 2019

Základní morfologie a funkce vrozené srdeční vady

Upraveno podle Dib 2024

Dominance srdeční komory

Indetermined

ventricle ??



TCPC - kolaterály
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Veno - venózní

94%

89%

ZátěžKlid

SpO2

Bronchiální / aortopulmonální

• zvyšují tlak v TCPC  >> venózní městnání

• objemová zátěž        >> srdeční selhání

Dospělí

Poterucha 2015



Systémová 

cirkulace 

Neoportální 

systém

SVC

IVC

CND

PA

Lymfatický

systém

Patofyziologie Fontanovy cirkulace

Dr. Yoav Dori: Children´s Hospital of  Philadelphia

Exudativní enteropatie



Fontan Associated Liver Disease (FALD)

• zvýšený žilní tlak

• hraniční srdeční výdej

• hypoxémie (v klidu, při zátěži)

• před / peri operační poškození jater

• faktor času

• ???

Patofyziologie

• obezita

• alkohol

U dospělých

FALD: 3 120 / 7 810 (40%) pacientů

Interval od operace: medián 14 let

Ohfuji 2024

TCPC

Pubmed: počty publikací

játra

Portální fibrózaSinusoidální fibróza Cirrhóza



Children´s Heart Centre: TCPC longitudinal study

Study 1 Study 2 Study 3

Period 2000 – 2001 2009 - 2010 2017 - 2018 

Number of patients 102 69 47

Age at study (yrs) 9 (4 - 22) 17 (12 - 31) 26 (21-38)

Interval from TCPC (yrs) 5 (1 - 8) 13 (9 - 17) 21 (18-24)
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D. Jičínská



Advanced stage of FALD

Hepatico-cardiac interactions

Prevalence 35% - 48%
Bocca 2015

Angiogenesis and Fibrogenesis in

Chronic Liver Diseases

Liver nodules

Compensatory arterialization

of liver parenchyma

Cumulative incidence 10, 20, and 30 years postoperatively

0.8, 2.9, and 13.3%

Hepatocellular carcinoma 

Téllez 2023



Impact of advanced liver fibrosis on TCPC hemodynamics

Yes

r  = 0.56

p = 0.030 

No

r  = 0.22

p = 0.308 

Yes

r =  0.53

p = 0.043

No

r = 0.10

p = 0.649

Inferior vena cava flow End-diastolic ventricular volume

Chaloupecký 2022

Liver nodules:           in 15 / 39 (38%) pts

Age at study:            26 (IQR 23 - 28) years

Interval from TCPC: 21 (IQR 20 - 23) years



Možnosti léčby těžkého srdečního selhání Fontanovské cirkulace

Transplantace srdceDlouhodobá podpora systémové cirkulace



Možnosti podpory neoportálního systému

Rodefeld 2024

Escher 2022

Cíl: snížit alespoň částečně tlak v dolní duté žíle >> zpomalit / zastavit vývoj FALD



Možnosti podpory neoportálního systému

Hagfish (sliznatka)

2008



Možnosti podpory neoportálního systému

Benouhiba 2024 

Dielectric Elastomer Actuators (DEAs)



Rasooli 2023

Možnosti podpory neoportálního systému



"Super Fontan"

Ohuchi 2023

Exercise capacity ≥ 80% predicted normal value

77 (19%)

327 (81%)



Multidisciplinární celoživotní sledování jedinců s Fontanovou cirkulací

Specializovaná centra /ambulance

Vyšetření Interval (roky)

ECHO

Holter

Zátěž

2

Sono jater

Elastografie
2

CMRI (funkce, průtoky)

MRI jater
4

Doporučení pro jedince > 14 let věku

Laboratorní vyšetření Interval (roky)

Biochemie Iontogram + P, Ca metabolismus

AST, ALT, GGT, ALP, BIL

Urea, kreatinin, k. močová, cystatin C

Celk. bílkovina, albumin, prealbumin

NTproBNP

ELF test

Alfa-fetoprotein (při patol. sono jater)
2

Hematologie KO+diff+trombo

APTT, QUICK, INR, TT

Fibrinogen

Antitrombin

Faktor V, VII, VIII

Protein C, S

Trombofilní markery Při vstupu dítěte do programu jednokomorové cirkulace
Upraveno podle Rychik 2022, Téllez 2023 

kardiolog

kardiochirurg

rentgenolog

hepatolog

hematolog



Keep calm

and

believe in science



European Association for The Study of the Liver (EASL) and the European 

Reference Network 

on Rare Liver Diseases (ERN RARE-LIVER)







TCPC

Large Edy Simulation

Steven Frankel

TCPC pump

Computational surgery

NASA prototype

bi-conical heart pump

https://www.nasa.gov/feature/nasa-glenn-

technology-pumps-hope-into-broken-hearts

https://www.youtube.com/watch?

v=G3ie15dcZPk
https://www.youtube.com/watch?

v=0FE3sEDWcCg

Subpulmonary pump



Semin Thorac Cardiovasc Surg 2022 



bifurcated Y - graft "Optiflo" 



J Thorac Cardiovasc Surg 2016 

30 pts 30 pts



Vliv tréninku na zdatnost

Cordina RL et al., Resistance training improves cardiac output, exercise
capacity and tolerance to positive airway pressure in Fontan
physiology. Int J Cardiol. 2013.

1 rok po ukončení tréninkupo 20 týdnech tréninku





Agnoletti 2017

Patients with increased Rp > 2 U * m2





Eur Resp J 2009

18-30 30-50 > 50

Age (yrs)

Rest Slight exercise

Jak se bude dařit jedincům s Fontanovou cirkulací v 50ti letech ??
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JACC Heart Fail 2017;5: 337-346

62 zdravých jedinců

Jak se bude dařit jedincům s Fontanovou cirkulaci v 50ti letech ??



Ann Thorac Surg 2011;91:172



Upraveno podle: Gewilliga 2014
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BCA  →  Fontan Shunt
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Fontan

Unloading

Preload % of normal

Patofyziologie Fontanovy cirkulace

Systémová 

cirkulace 

Srdeční funkce











Ann Thorac Surg 2011;91:172



Exudativní enteropatie po TCPC

Itkin: CHOP 2017

Lymfatická drenáž



MRI – chylothorax



Pulzní oxymetrie po TCPC při zátěži
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p < 0.001 p < 0.001

96%

93%

94%

89%

Studie 1 (roky)

Věk       9

Interval  5

Studie 2 (roky)

Věk       17

Interval  13

35 jedinců bez fenestrace



Veno - venózní kolaterály

Patofyziologie Fontanovy cirkulace

plicní průtok / tlak v TCPC

arteriální saturaci

Dospělí

Congenit Heart Dis 2015



Patofyziologie Fontanovy cirkulace

Aortopulmonální kolaterály

plicní průtok a tlak v TCPC

objemová zátěž komory žilní městnání

Katetrizační uzávěr



Nedostatečná kapacita plicnic

Zvýšená plicní cévní rezistence

15

5

94%

Závažné systémové žilní městnání

• edémy

• fluidothorax

• ascites

Nízký srdeční výdej

• renální selhání

• hepatální selhání

Transpulmonální

gradient = 10 mmHg

TCPC

CVP



12

5

86%

Fenestrace

TCPC s fenestrací

CVP

Nedostatečná kapacita plicnic

Zvýšená plicní cévní rezistence

Transpulmonální

gradient = 7 mmHg



Úmrtnost

Časná         10 (2,2%)

Pozdní        29 (6,4%)

Úplné kavopulmonální spojení v Dětském kardiocentru

(1991 - 2024)

časná úmrtí

HTX  10 pacientů

N = 453
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Fontanova cirkulace a plicní vazodilatancia

Agnoletti 2017Mori 2016

Sildenafil Macicentan Bosentan

Testy byly provedeny u jedinců se zvýšenou plicní cévní rezistencií > 2,0 WJ*m2



Exudativní enteropatie po TCPC

Itkin: CHOP 2017

Lymfatická drenáž


