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SOUHRN

Téhotenstvi u pacientek s komplexni vrozenou srde¢ni vadou (VSV) po fontanovské operaci (fontanovska
cirkulace, FC) predstavuje vysoké riziko komplikaci pro matku i plod, nezavisle na typu pGvodni vady. Pa-
cientky jsou ohrozeny zejména arytmiemi, srdecnim selhanim a tromboembolismem. Trombotickych pfi-
hod je dokumentovano minimum, stejné tak nebylo dokumentovano umrti matky v prabéhu téhotenstvi.
Mnohem c¢astéjsi nez mateiské komplikace jsou viak komplikace fetalni z diivodd abnormalni placentarni
cirkulace pfi zilni hypertenzi, snizené oxygenace krve a vlivem uzivané medikace. Je vyznamné zvyseno rizi-
ko potratu, déti se rodi pfedcasné a s nizkou porodni hmotnosti.
V kazuistice rozebirdme pfipad pacientky s komplexni srde¢ni vadou, po paliativnim feseni pomoci total-
niho kavopulmonalniho spojeni (TCPC), intenzivné usilujici o téhotenstvi navzdory zdravotnim potizim. Po
prekoncepcné vysazené antiarytmické medikaci doslo k srde¢nimu selhani pfi bézici supraventrikuldrni ta-
chykardii, finalné feseno radiofrekvencni ablaci. Nasledné pro opakované potraty (celkem dva) redukovana
antikoagulacni [écba, téz treti téhotenstvi ukonceno predcasné pro odtok plodové vody a abrupci placenty;
narozena nezrald holcicka, kterd viak diky dobré Iékarské péci nadale normélné prospiva.

© 2019, CKS.

ABSTRACT

Pregnancy is considered as highly risky for patients with complex congenital heart disease after Fontan
repair. Complications are expected for mother and fetus as well, regardless of the type of the original
disorder. Mothers are threatened by arrhythmias, heart failure and thromboembolism mainly; nevertheless,
thrombotic events occur rarely. Though, fetal complications are caused more often due to abnormal and
hypoxemic placental circulation, and chronic medication. Significantly more abortions, preterm labors and
hypothrophic newborns are observed.

In this case report we present a patient with complex congenital heart disease after total cavopulmonary
connection (TCPC), who was constantly striving for successful pregnancy despite her health condition. Anti-
-arrhythmics were purposely discontinued during preconception period; as a result, two attacks of atypical
atrial flutter with related heart failure occured, later treated with radiofrequency ablation. Anticoagulation
was reduced due to repeated abortions. Finally, third pregnancy was successful, although terminated pre-
termly because of placental abruption. Hypothrophic baby girl was born, but finally has been doing well
thanks to medical intensive care.

Adresa pro korespondenci: MUDr. Martin Hetmer, Interni kardiologicka klinika, Fakultni nemocnice Brno, Jihlavska 20, 625 00 Brno, e-mail: hetmerm@gmail.com
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Uvod a patofyziologie fontanovské cirkulace

Operace Fontanova typu je pouzivdna u vrozenych srdec-
nich vad, u kterych neni mozna anatomicka korekce s bi-
ventrikuldrni cirkulaci. Poprvé byla operace provedena
roku 1968 Fontanem a spolupracovniky u atrezie triku-
spidalni chlopné.! Pozdéji se spektrum vad s indikaci po-
stupné rozsitilo. Jedna se o paliativni spojkovy vykon, kdy
je venozni krev derivovana pfimo na plicnici (vétSinou
pravou vétev), bez ucasti subpulmonarni komory, ktera
je oddélena od plicnice, a stva se tak soucasti systémové-
ho obéhu. Vlastni operacni technika prodélala v pribéhu
takrka 50 let vyznamny vyvoj. Pfimé (Fontanovo) atrio-
pulmonarni spojeni pravé siné s plicnici se jiZ nepouziva.
Dnes se setkame pouze s pacienty s totalnim kavopulmo-
nalnim spojenim (TCPC), kdy je vendzni krev z dolni duté
zily do plicnice svedena konduitem (umisténym uvnitf —
tzv. laterdIni konduit, ¢i vné pravé siné — tzv. extrakardial-
ni konduit) a souc¢asné na plicnici pfimo napojena i horni
duta Zila. TCPC extrakardidlnim konduitem se dnes jevi
jako prognosticky nejpfiznivéjsi typ korekce.?

Pfi TCPC odpada funkce subpulmondlni komory i pra-
vé siné. Krevni tok v plicnim fecisti je nizkotlaky, pasiv-
ni a podili se na ném zejména rezidudlni postkapilarni
energie, negativni nitrohrudni tlak a v mensi mire i na-
savaci tlak komory v systémové pozici.> Systémova komo-
ra ztraci moznost zdsadnéji ovlivnit napln Zilniho fecisté
a regulovat preload. Zvyseni kontraktility je pfi relativné

konstantnim preloadu neefektivni. Sekundarni zvyseni
zilniho systémového tlaku jako hlavni hnaci sily plicnim
recistém ma viak cetné negativni dlsledky pro splanch-
nickou oblast se vSemi popisovanymi komplikacemi
u fontanovské cirkulace (FC) (protein-losing enteropatie,
hepatopatie az cirhéza jater).*® Z feceného vyplyva, Ze
téhotenstvi je svymi pfirozenymi zménami pro organi-
smus matky (az 50% narust plazmatického objemu, po-
kles cévni rezistence, tachykardie, aktivace koagula¢niho
systému) vyraznou zatézi pro pacientky s FC, jez pfina-
$i fadu potencialnich rizik jak pro matku, tak pro plod.
Matky jsou ohrozeny zejména srde¢nim selhdnim, aryt-
miemi; tromboembolické pfihody (TEN) jsou obavané, ale
relativné vzacné. Umrti pacientky v pribéhu téhotenstvi
nebylo dokumentovano (tabulka 1).”-"" Déloha Zeny s FC
(diky vyssimu zZilnimu tlaku), ale vlastné cely organismus
matky s FC i diky relativni hypoxii, vyssimu hematokritu
a neschopnosti zvyseni srde¢niho vydeje pro téhotenstvi
predstavuji velmi nepratelské prostredi pro plod. Dasled-
kem toho je vysoké mnozstvi potratd, predcasnych poro-
du a hypotrofie narozenych déti (tabulka 2).-"

Kazuistika

Prezentujeme pfipad pacientky s fontanovskou cirkula-
ci, kterd navzdory fadé zdravotnich komplikaci uspésné
dokoncila téhotenstvi (video 1 http://www.cksonline.

Tabulka 1 - Komplikace pro matku dle dostupné literatury

NL, 2006 F, 2015° USA - Mayo, UK, 2016 AUS + NZ, 2015® | Celkem
(CONCOR)™ 2016’
Pac./téhot./déti 6/10/4 37/59/38 35/70/29 50/124/53 20/40/16 148/303/140
Arytmie 10 % 5% 32% 1% 5% 7%
Srdecni selhdni 0% 9% 16 % 13% 5% 7%
Zhorseni NYHA 20 % 0% 0 % 0% 0% <1%
TEN 0% 3% 0 % 2% 0% <1%
Umrti 0% 0% 0% 0% 0% 0%
Krvaceni ? 10 % 16 % 43 % 43 % 27 %

TEN - tromboembolicka nemoc.

Tabulka 2 - Komplikace pro plod dle dostupné literatury

NL, 2006 F, 2015° USA - Mayo, | UK, 2016 AUS + NZ, Celkem
(CONCOR)™ 2016’ 20158
Pac. /téhot./déti 6/10/4 37/59/38 35/70/29 50/124/53 20/40/16 148/303/140
Potraty spontanni 40 % 27 % 50 % 55 % 43 % 47 %
Potraty indukované 20 % 7% 9% <1% 10 % 6 %
Pfedcasna ruptura plod. obald 25 % 18 % ? 21 % ? 20 %
Gestacni vék (median) ? 34 33 33,5 31,5
Piedcasny porod (< 37. tyden) 20 % 69 % 81 % 2% 62 % 1%
Porodni hmotnost (g) ? 1968 2086 ? 1350
Nizka porodni hmotnost (< 10% perc.) | 50 % 1% ? 56 % ? 38 %
Fetalni a perinatalni mortalita 25 % 8% 3% 9% 16 % 9%
Cisarsky fez 75 % 42 % ? 58 % ? 53 %
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Téhotenstvi u pacientky s funkcné jedinou komorou

Obr. 1 - EKG pfi pravidelné ambulantni kontrole - stimulace sini s vlastni komorovou odpovédi

cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail & d=80&-
pid=1107&file=558). Pacientka (bez zatéze v rodinné
anamnéze) se narodila roku 1983 s komplexni srdec¢ni
vadou - dvojvytokovd pravd komora s velkym defektem
komorového septa a hypoplastickou levou komorou,
pulmonalni stenézou, levoizomerismem, interrupci dolni
duté Zzily pokracujici vena hemiazygos, spole¢né s vena
cava superior dexter ustici do sinus coronarius. Dale hy-
poplastickd leva sifn (prakticky bez pritoku), anomalni
parcialni ndvrat plicnich zZil do pravé siné. Pacientka byla

v prlbéhu détstvi sledovana a lé¢ena na détské kardiolo-
gii FN v Motole, v dospélosti byla pfedana do péce naseho
pracovisté. Prvni operaci pacientka prodélala v roce 1995
(ve 12 letech véku) — jednalo se o bidirekéni kavopulmo-
nalni anastomoézu dle Kawashimy se septektomii. Dokom-
pletovani TCPC extrakardidlnim 18mm goretexovym kon-
duitem podstoupila o tfi roky pozdéji (s napojenim obou
jaternich zil a vyusténim do centralni ¢asti pravé plicnice).
Operace probéhly bez komplikaci a s velmi dobrym funk¢-
nim vysledkem. Pro poruchu sinoatrialni (SA) automacie

Obr. 2 - Bézici atypicky flutter sini s nepravidelnym pfevodem na komory
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Téhotenstvi u pacientky s funkcné jedinou komorou

Obr. 3 - Elektroanatomicka mapa (synchronizace systému CARTO a CT) - vlevo barevné propagace signélu ve
spole¢né sini, Sedé body jizva, cervené ablacni linie na zadni sténé siné; vpravo modre extrakardialni conduit

V nasi ambulanci pro vrozené srde¢ni vady v dospélosti
sledujeme celkem 35 pacientud s FC, respektive po TCPC.
Z toho je 15 Zen. Zatim jsme dokumentovali celkem sedm
téhotenstvi u Ctyr Zen, z toho Ctyfi potraty (57 %), tfi Zivé
narozené déti (43 %). Detailné;si prehled uvadi tabulka 3.

Diskuse

Uspé&sné ukonéenych téhotenstvi u pacientek s fonta-
novskou cirkulaci neni dokumentovdno mnoho. Nejvétsi
soubor (multicentricky) z Velké Britanie ¢ita 50 pacien-
tek." Soucasné poznatky tak vychdzeji z analyzy mensich
souborl ¢i jednotlivych pripadd. Aplikovany jsou také
zkusenosti z pripadl pacientek s ostatnimi komplexni-
mi vadami. Svétova zdravotnickd organizace (WHO)'"
a Evropska kardiologicka spolec¢nost (ESC)'3 zarazuji té-
hotenstvi u pacientek s FC ve svych doporucenich mezi
velmi rizikova (tfida Ill pro pacientky s FC a morfologic-
ky pravou systémovou komorou), nicméné mozna a re-
lativné bezpecnd u vybranych pacientek. S ohledem na
heterogenitu nemocnych s FC je pfedevsim doporucova-
na jejich detailni prekoncep¢ni stratifikace. Téhotenstvi
bychom méli rozmluvit pacientkdm se saturaci periferni
krve < 85 %, dysfunkci systémové komory, pripadnou
stfedni ¢i vyznamnou regurgitaci na aortalni chlopni
a pritomnosti protein-losing enteropatie jako projevu
selhani fontanovské cirkulace (kategorie WHO IV)."? Té-
hotenstvi by mélo byt planovano s véasnym vysazenim
teratogenni medikace. Vyfedeni pfipadnych arytmii pred
téhotenstvim pomoci radiofrekvencni ablace se jevi jako
vyhodné. V pripadé bézici SVT v prabéhu téhotenstvi
je doporucovdno provedeni elektrické kardioverze.'
Srde¢ni selhani je pak lé¢eno standardné. Urcitd kon-
troverze panuje v oblasti antikoagulace. Pfestoze trom-

boembolické komplikace v pribéhu téhotenstvi a Ses-
tinedéli byly dosud publikovany jen vzacné, ' zvysené
riziko pfihod jak pro téhotné, tak pro pacientky s FC je
znamé, proto se ndzory odbornikd spise priklanéji k da-
slednému zvazeni antikoagulace. PIna antikoagulace se
podava pfi kumulaci dalsich rizik, jako je anamnéza vy-
skytu SVT, pfitomnost fenestrace ¢i starsiho typu fonta-
novské cirkulace (atriopulmonalni spojeni), pfitomnost
mechanické chlopné ¢i pfi anamnéze jiz prodélané TEN.
U ostatnich pacientek je moznosti profylakticka davka
LMWH ¢i acetylsalicylatu.' Soucasné ale musime brat
v potaz potencidlné negativni vliv antikoagula¢ni lé¢-
by na plod, ktery je, zda se, i u profylaktickych davek
LMWH.® U vétsiny pacientek Ize doporucit vagindIni po-
rod, Iépe na levém boku (Uleva komprese dolni duté Zily
[DDZ]), mozna je i epiduralni ¢i celkova anestezie. Nasi
pacientku lze povaZzovat za zvySené rizikovou pro pfi-
tomnost morfologicky pravé, mirné dysfunkcni komory
v systémové pozici, také pro anamnézu opakovanych
SVT. Pfesto nebyly v pribéhu téhotenstvi dokumentova-
ny komplikace pro matku. Nicméné dvé epizody arytmii
se srde¢nim selhanim probéhly v souvislosti s planova-
nym vysazenim antiarytmické medikace pred otéhot-
nénim, nakonec byly Uspésné teseny radiofrekvencni
ablaci. Arytmie prekoncepcné jsou rizikovym faktorem
recidivy arytmii v téhotenstvi.>' Pfed¢asny porod a niz-
ké porodni hmotnost plodu jsou u pacientek s FC ¢astym
jevem. Stejné tak dvé neulspésnd téhotenstvi ze tfi nasi
pacientky koresponduji s popsanou potratovosti pacien-
tek s FC (mezi 40-60 %). V tomto ohledu mizeme v na-
Sem pripadé vedle vlivu abnormalni uteroplacentarni
cirkulace spekulovat i o vlivu chronické (antiarytmické
a antikoagula¢ni) medikace, kdy k UspéSnému téhoten-
stvi doslo az po jeji postupné redukci s ohledem na préni
pacientky.
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Zavér

Pripad nasi pacientky doklada, Ze pfi vytrvalé snaze matky
a intenzivni Iékarské péci je mozné Uspésné téhotenstvi
i u pacientky s TCPC s vysokym rizikovym profilem. Z lite-
rarnich dat i nasich zku3enosti vyplyva, Ze téhotenstvi pfi-
nasi predevsim vysoké riziko komplikaci pro plod. Peclivé
sledovani téchto téhotenstvi patfi do center pro vrozené
srdec¢ni vady (VSV) a center pro rizikova téhotenstvi.

Prohlaseni autorti o mozném stretu zajmu
Zadny z autort nema konflikt zajmu.

Financovani
Zadné.

Prohlaseni autort o etickych aspektech publikace
Zpracovani ¢lanku bylo provedeno v souladu s etickymi
standardy.

Odkaz na ¢lanek online
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=80&pid=1107
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