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Fallotova tetralogie (TOF) a soucasné moznosti léCby

[ = |éc¢ba rezidualnich nalezu ]

V soucasnosti ma naprostd vétsina dospélych pacienttd s TOF provedenou radikalni korekci

Ale mUzeme se setkat se starSimi pacienty, kterym byla v 1.fazi pred radikalni korekci provedena spojkova operace

Blalock- Taussigové spojka (od r. 1944)

e Zvysi plicni pratok

* Snizi cyandzu a hypoxické zachvaty
* Umozni preziti kritického stavu

do radikalni korekce

Dnes se pouziva jen vyjimecné

Klasicka BT

Modifikovana BT




Rezidualni nalezy po spojkovych operacich

Spojka dle Blaloka- Taussigové i
Deformace vétve plicnice ?!

Stenoza vétve plicnice
= Uzaver vétve plicnice
NizSi (podhodnoceny) TK na strané spojky

- Centralni aorto-pulmonalni spojka
(Waterstone)
* Rezidualni plicni hypertenze




Rezidualni nalezy po radikalni korekci v détstvi
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Rezidualni nalezy po radikalni korekci TOF a jejich lécba

Pulmonalni regurgitace

NejCastéjsi rezidualni nalez, asto byva asymptomaticka (pseudo-asymptomaticka)
Vyznamngjsi PR je pfi pouziti transanularni zaplaty rozSifujici anulus, event. monocusp
PR vede k dilataci, fibrotizaci a dysfunkci pravé komory

Obtizné se echokardiograficky diagnostikuje a kvantifikuje (,free-flow" = tézka PR)
Kvantifikace PR pomoci CMR- stfedni a vyznamna PR: RF 2 25 % (CMR)

Tetralogy of Fallot — long term results, 31 years after correction in Prague 1978 — 1988, N = 278 PHILIPS 26/11/2007 15:42:51  TISO.5 MIO.5
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Indikace nahrady pulmonalni chlopné u TOF po radikalni korekci

2020 ESC Guidelines for the management of

adult congenital heart disease

The Task Force for the management of adult congenital heart

disease of the European Society of Cardiology (ESC)

ESC 2020

Recommendations

PVRep is recommended in symptomatic patients

with severe PR® and/or at least moderate

RVOTO!

In patients with no native outflow tract,” cathe-

ter intervention (TPVI) should be preferred if

anatomically feasible.

PVRep should be considered in asymptomatic

patients with severe PR and/or RVOTO when

one of the following criteria is present.

e Decrease in objective exercise capacity.

® Progressive RV dilation to RVESVi >80 mL/
m?, and/or RVEDVi =160 mU/m” ', and/or
progression of TR to at least moderate.

e Progressive RV systolic dysfunction.

e RVOTO with RVSP >80 mmHg.

Class®

Level®

2025 ACC/AHA/HRS/ISACHD/SCAI
Guideline for the Management of
Adults With Congenital Heart Disease

Repaired TOF with
moderate or greater
pulmonary valve
dysfunction*

4

Symptomatic?

— YES =P

ACC/ AHA 2025

Pulmonary valve
replacement

Indications for Pulmonary Valve Replacement
in Repaired Tetralogy of Fallot

B

Progressive decrease
in ventricular function

2a
Pulmonary valve
replacement

22 of the following:
+RV ESVi >80 mL/m?
+ RVEDV 22x LVEDV
* RVEF <46%

* LVEF <50%

« Progressive decrease

in exercise capacity

Pulmonary valve
replacement

2a

v

> Moderate progressive,
functional TR

Pulmonary valve
replacement

Ventricular arrhythmia

LEGEND

COR1
[] cor2a
[ corz

- COR 3-No Benefit

. COR 3-Harm
Class of Recommendatic

2b

Pulmonary valve



Kdy indikovat nahradu pulmonalni chlopné u TOF po radikalni korekci

(PVR - katetrizacni nebo chirurgicka)

ﬂvmptomatické t&Zka PR (RF = 25 % CMR) nebo stiedni az t&Zka PS — PVR ve tFidéN

Asymptomaticka tézka PR nebo tézka PS, indikace PVR:

« RVESVi = 80 ml/m2

« RVEDVI =160 ml/m2 nebo RVEDV = 2x LVEDV

 RVEF <46% progresivni systolicka dysfunkce PK

* LVEF < 50%

* Progresivni objektivni snizeni zatezové kapacity

» Progresivni funkcni trikuspidalni regurgitace stfedni az vyznamna

« Komorové arytmie

\RVOTO se systolickym tlakem v PK > 80 mmHg /




Nahrada pulmonalni chlopné

Chirurgicka lécba

* Nahrada pulmonalni chlopné bioprotézou, HMGR,
mechanickou protézou

* Riziko anomalni RIA bézi pfes RVOT

» Riziko IE

» Riziko degenerace bioprotézy, HMGR,
obstrukce mechanické protézy

Katetrizacni Iécba — bioprotéza Melody, Sapien a dalsi

= Preferencné do ne-nativniho anulu

* Snizeni podCtu re-sternotomii

» Problém pfi vétsSi dilataci nativniho anulu — nové typy chlopni
» Riziko komprese koronarnich tepen

* Riziko IE (Melody)

* Riziko degenerace




Percutaneous Pulmonary Valve Replacement for RVOT Dysfunction

12mm 16mm 18mm 20mm 22mm 24mm 26mm 28mm 38mm 32mm 34mm 38mm

Melody®
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Figure 1 Available devices for percutaneous pulmonary valve replacement.

Conduit Bioprosthetic Native

Model RV-PA PV RVOT Landing Zone
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(self-expandable)




PVR predstavuje riziko infekcni endokarditidy

(bioprotézy chirurgické i katetrizacné implantované, starsi kalcifikované homografty, mechanické protézy)

HFS
=1 Mnohocetné septické embolizace do plic
& u nepoznané IE na pulmonalni bioprotéze
:I.
318.0 ¥ € <500
BEUF et i SO, i COR HRCT




Rezidualni nalezy po radikalni korekci TOF a jejich lécba

Pulmonalni stenoéza

Stredni a vyznamna PS (RVOTO): RVSP > 2/3 systémového tlaku
RVSP > 80 mmHg m ean £ 27 o L 1

VAL 108 cmjs

Podhodnoceni gradientu na pulm. chl. (HMGR) je casté
Nevhodny uhel méreni

Grad. v RVOT, nikoliv za chlopni v plicnici

Systolicka nebo diastolicka dysfunkce PK == vyznamna PS s nizkym gradientem
- je vhodna kontrola gradientu na trikuspidalni regurgitaci !

Chirurgicka lécbha Katetrizacni lécba
« Nahrada pulmonalni chlopné bioprotézou, « Nahrada pulmonalni chlopné bioprotéza
HMGR, mechanickou protézou Melody, Sapien, pripadné dalSimi
« EXxcize subvalvarni stenozy - Balonkova valvuloplastika
« Valvulotomie « Stenting perifernich stenéz vétvi plicnice (pred

PVR)



Rezidualni nalezy po radikalni korekci TOF a jejich lécba
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Rezidualni nalezy po radikalni korekci TOF a jejich lécba

Aortalni regurgitace

PHILIPS

FR 21Hz
17cem

Nasedajici aorta byva u TOF Sirsi

Pfi uzavéru defektu komorového septa
muze dojit k poSkozeni aortalni chlopné

AR muze pfispivat k namahové dusnosti

Chirurgicka nahrada aortalni chlopné pfri
vyznamne regurgitaci
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Rezidualni nalezy po radikalni korekci TOF a jejich lécba

Nahla smrt, komorové tachykardie

« U pacientl po korekci TOF je vyskyt nahlé smrti 2,5 % za 10 let od operace
4 —6 % za 25-30 let
8,3 % za 35 let od operace

« Komorove tachykardie se vyskytuji ve 12 % v dlouhodobém sledovani 35 let od operace

Stratifikace rizika nahlé smrti a setrvalych komorovych tachykardii

* Predchozi spojkova operace

Hypertrofie PK

* Ventrikulotomie
" ! Dysfunkce PK nebo LK

* Indukovatelna setrvala KT

sinové tachyarytmie
« Setrvala komorova tachykardie

« Sife QRS na EKG =180 ms

 LVEDP =2 12 mmHg ,
Khairy 2008,2010 Valente, INDICATOR study, Heart, 2017



Stratifikace rizika mortality u pacienttl po korekci Fallotovy tetralogie (CMR, VO2max, BNP)

FIGURE 3 Annualized All-Cause Mortality Rate According to Risk Category

RV

Mild RVLGE - *
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Moderate RVLGE

!

Mortality Risk Exp p | Points

RVLGE extent

Minimal/mild extent 0 0

Moderate extent 12.1 24

Severe extent 195 40
LVLGE present

No 0

Yes 26 (3]
RV ejection fraction

>4 7% 0

36-47% 24 4

=35% 5.0 10
LV ejection fraction

>55% 0

36-55% 24 4

=35% 5.9 12
Peak Oxygen Uptake

>17 ml/kg/m2 0

<17 ml/kg/m? 3.2 6
B-type Natruretic Peptide

<127 ng/l 0

=127 ng/I 6.2 12
Sustained atrial arrhythmia

No 0

Yes 4.3 8
Age over 50 years

No 0

Yes 33 (3]

Total 100

Predicted Survival (%)
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Time Since Scan (Years)
Mo. at risk
Low Risk
— 223 151 141 85 63 52 44 37
Intermediate Risk
— 272 194 180 104 74 63 52 35
High Risk
55 40 36 24 18 12 7 6

Risk Score

Mortality Y%
2/223 (0.9%) 41

Mortality/Year

9/272 (3.3%) 49

_\

—

Velikost jizev v.cm?2

Nezavisla predikce mortality:

e Rozsah LGE v PK

* Pritomnost LGE v LK

* RVEF pod 47%

e LVEF pod 55%

* Patologické natriuretické

peptidy

 VO2max pod 17 ml/kg/min
* Setrvalé sinové arytmie

 Véknad 50 let
Ghonim, JACC, 2021



Monomorfni setrvala komorova tachykardie u TOF po korekci

Re-entry mechanismus v zéné kriticky pomalého vedeni - SCAl = slow conduction anatomical istmus

v s s

Preventivni provedeni EFV pred PVR s pripadnou ablaci istmu

Po katetrizacni implantaci PVR neni istmus 3 dobfe dostupny

CATAPULT-TOF study (Catheter Ablation of ventricular Tachycardia
before transcatheter PULmonary valve replacement in repaired Tetralogy Of Fallot) JACC 2025 Kimura
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Monomorfni setrvala komorova tachykardie
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36-leta pacientka, radikalni korekce TOF pred 32 lety
ve 4 letech

bez obtizi, NYHA |, rekreacni sport.

Po namaze méla presynkopalni stav se setrvalou monomorfni
komorovou tachykardii 300 tept/min, KPR

po elektrické verzi ma sinus 66/min a BPRT s QRS 160 ms
(rizikova Sife > 180 ms)

Echokardiograficky jen lehka dilatace pravé komory s dobrou
systolickou funkci obou komor

Tézka pulmonalni regurgitace 4.st.

Podle guidelines neméla pred prihodou jasnou indikaci k
PVR, ale nebyla vysetrena CMR



Monomorfni setrvala komorova tachykardie
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Nepotvrzeno
GE MAC2000 11 12SL™ v241 25mm/s 10 mm/mV ADS 0.56-150 Hz 50 Hz 2x5x6_25_R1 1/1

42-leta pac, radikalni korekce pred 39 lety, TAP, monocusp, 1987 ve 3 letech,

2026: PR-4-free-flow, dilatace PK RVD1: 50mm, EFPK 51%, BPRT s QRS 0,228 sec, NT-proBNP 538ng/I
Setrvala monomorfni KT, KPR, el. verze
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Zaver

Fallotova tetralogie neni definitivné vyfeSena radikalni korekci.

Pacienti s TOF vyzaduji dlouhodobé sledovani ve specializovaném centru, i kdyz jsou bez obtizi.

NejCastéjSim rezidualnim nalezem je pulmonalni regurgitace.

Dulezitym vySetfenim je magneticka rezonance, jak pro indikaci PVR, tak pro stratifikaci rizika nahlé

smrti (volumetrie obou komor, RF na PR, rozsah LGE v PK i LK, hodnoceni difuzni fibrozy v PK).

U nahrady pulmonalni chlopné je preferovana katetrizaCni implantace, pred ni je vhodné EFV.

| asymptomaticti pacienti maji riziko nahlé smrti pfi monomorfni KT (SCAI).

Pri vyznamné dysfunkci PK s dyssynchronii Ize zvazit resynchronizaci PK.



