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Zakladni pojmy

transpozice (TGA) =velké tepny neodstupuji jak maji
aorta odstupuje z PK a plicnice z LK

muze byt ale ruzné napojeni sini (. zilnich
navratu) na komory (ccTGA/nTGA)

a proto takeé ruzna potreba a zpusoby
reseni redirekce odstupu tepen (arterialni switch) Ci
zilnich navratu (atrialni switch)

vysledkem je Skala ruznych stavu ve kterych PK
muze ale nemusi byt v systémoveé pozici
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'Corrected’ Transposition

@v systéemové pozici

vrozene korigovana transpozice (ccTGA, L-TG
bez operace

nekorigovana transpozice, téz kompletni
transpozice Ci jen transpozice(nNTGA, b-TGA)
atrialni_switch —-MUSTARD, SENNING

hypoplasticke leve srdce — op. TCPC

{(Hypoplastic Left Heart)



Epidemiologie
= NTGA 1:5000, 5-7% vsech VSV
= ccTGA 1:33000, 0,5% vsech VSV

= pomeér TGA se systemovou PK se bude snizovat se
stale castejsim pouzivanim artetrialniho switche
Nekorigovana AU Nekorigovana

transpozice (pacienti do transpozice (novi pac.
8/2015) Nn=59 9/2015 az 9/2016) N=7

Barterialni Barterialni
switch/Rastelli switch/Rastelli

(systémova LK) —_ (systémova LK)
T DO Mustard/Senning ,/—\ OMustard/Senning
/ (systémova PK) ’/ (systémova PK)
N




NTGA atrialni switch

80 Patients at risk

prezivani (bez Tx) Mustard/Senning
svédsko-dansky registr 1967-2003,
Vejlstrup 2015
-1 periop.t u op. pred 1980, VSD,
LVOTO

- 1 dlouhodobat u impl. PM

NTGA arterialni switch

10 15
Years from operation

Mumber at risk

242 184 44

— 95%Cl Survivor function
Rito 2015

90% dozije dospélosti  Villafane 2014

v 25- letém follow-up 75% dobry funkcni
status bez intervenci Hutter 2002

rozni autori: 3-10% PR(1) a AoR (])
2-8% reintervence

2.4-9.6 arytmie a 0.3-0.8%
NSS asociovany s ICHS



ANATOMIE A FYZIOLOGIE Ples

» komplexni tvar, pyramidalni k septu

konkavni, segmenty: vtok sTri,
) ':»,‘ 3 \‘;,q\‘\{

V4 . . 7 7 7 \4 Y 4////%;“6’ {‘(‘f
= zevni superficialni vlakna (spolecne s LK) mayji

cirkumferencialni usporadani,

trabekularni télo, vytok s AP

stfedni vrstva cirkumferencialni chybi (hlavni u LK),
vnitrni subendokardialni vrstva longitudinalni
» kontrakce 7 longitudinalni (inlet —apex a apex—outlet;
= 30% kontrakce zajistuje LK
= 6x tensi sténa (— froztazitelna ale |sila

— snasi 1 preload ale | afterload)



PATOFYZIOLOGIE SYSTEMOVE PK

= PK vystavena systémovym tlakUm (Tafterload),
hypertrofie hlavné cirkumferencialnich vlaken

= |koron.rezerva +| | koron. zasobeni—ischemie —
fibroza —systol. i diastol. dysfce PK, arytmie

+ event. i pred a perioperacni poskozeni

dysfce PK koreluje s omezenim koron. rezervy

perfuzni defekty koreluji s region. ztlusténimi a poruchami kinetiky

| fce PK a perfuzni defekty pri zatézi

Riziko NSS 16% u EF<35% a 1%>35% u ccTGA v 7,213.4 let follow-up

= y atrialniho switche poskozeny atrioventrikularni
transport

SV stoupa dobutam. echo u ccTGA ale ne u nTGA po atrialnim switchi
Preload a SV zavisi hlavné na rozmérech atrial. tunel(, ty koreluji BNP aVO2



PATOFYZIOLOGIE SYSTEMOVE PK

= systémova AV-regqurgitace (trikuspidalni
shift IVS doleva a dilatace PK o~
— I} (aA@XKe)) — selhani PK
Ebsteinoidni anomalie Tri u ccTGj

= RBBB — —> — dyssynchronie

bradyarytmie — PM —>

ccTGA AVB lll 10-15% pfi narozeni a 3%/rok
NTGA SSsy 60% v dospélosti



DYSFUNKCE SYSTEMOVE PK?

=Jak to poznat?

= Jak s tou informaci nalozit?



Co vidame ,normalne”
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S — norma CCTGA (L-TGA)
= vice trabekularizovana
» strabekulou septomarginalis NTGA (D-TGA)

= s apikalnéji umisténym anulem AV chlopné (Tri)

- jak se pozna TGA?

= z LK odstupuje AP, ktera se vetvi
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ANATOMIE A FYZIOLOGIE P

systemova PK dominantni dutinou, septalni shift, kruhova v prirezu

l
uplné jiné rozmery a nelze vyuzit modely pro vypocty EF pouzivanée u
subpulmonalni PK, ale Ize omezené pouzit modely pro LK (Simpson)

hypertrofuji hlavné cirkumferencialni vlakna

l

uzivane parametry longitudinalni kontrakce maji omezeny vyznam!
(TAPSE, S, GLS)

30% kontrakce zajistuje LK

V = 14 /4

6x tensi stena n7t37itelna ale :
systemova PK je vystavena vysokemu afterloadu

— S



DYSFUNKCE SYSTEM. PK - ECHO

Table 10 Normal values for parameters of RV Subpulm .PK Systém. PK
Parameter Abnormality threshold

TAPSE (mm) <17 <14

Pulsed Doppler S wave (cm/sec) <9.5

Color Doppler S wave (cm/sec) <6.0

RV fractional area change (%) <35 <29.5—-33

RV free wall 2D strain” (%)

>—20 (<20 in magnitude with the
negative sign)

-10 - -14.5 (GLS)

RV 3D EF (%) <45 < 45
Pulsed Doppler MPI >0.43

Tissue Doppler MPI >0.54

E wave deceleration time (msec) <119 or >242

E/A <0.8 or >2.0

e'/a’ <0.52

e <7.8

E/e’ >6.0

IVA (m/s?) <1.1 <1.0




Parametry longit. kontrakce

| TAPSHkoreluje sSEFMRIUTGA "+ | <.

Lissin 2004

: je nizsi nez
u subpulmonalni PK a
odli&l TGA s PK EF>45%
na MRI (cutt-off -14.2%3-

Lipszinska 2015,

Diller 2012, Pettersen o7

= Aledlejinych praci /art 2015, Khattab 2012 slaba korelace s MRI -




Parametry globalni funkce

2zahrnuje sice RVOT, ale zahrnuje cirkumferencialni a
| fadialni kontrakci volné stény PK
koreluje s MRIUTGA Khattab 2013

: elze pouzit software
pro subpulmonalni PK,
koreluje s EF na MR,
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,0kulometrie® a ,,celkovy dojem‘

NTGA atrialni switch A4CH

= porad nejlepsi co mame!

= Ostatni parametry maji kvalitativni charakter a

A4 1 4 1 4 14 14 14 14 4




DYSFUNKCE SYSTEM. PK - MRI

= Zlaty standart!

.

nTGA atrialni switch
dysfce PK,
*zkrat (PK)-LK-PS
°a TriR



: EDV (390 ml), ESV (259 m), EF (34%)

Volume results (RV)

— RV endo volume Right ventricle - results summary
ED, RV ES, RV
460 7 _ Endo Volume Normal Values
440 7 Eﬂ ion fraction 4 4 4
420 Stroke volume 131.0 ml 520...138.0 ml
400 4 1 4 = Cardiac output 8.3 Lmin 33...87 Umin
: NTGA atrialni switch S wA
0 Cardiac index 8.3 LU(min"m?) N/A
bt ED volume
o] ES volume 1
a1 ED volume/BSA 389.7 ml/m* N/A
260 3 ES volume/BSA 258.7 ml/m? N/A
S 240 3 ED time 0.0 ms N/A
.g 220 3 EStiLw 3430 ms N/A
£ 500 Cardiac density 1.05 gr/ml N/A
190 [ EDwall mass NA NA
160 3 ED wall + papil mass N/A N/A
140 ED wall mass/BSA N/A N/A
120 3 ED wall + papi mass/BSA N/A N/A
100 3 ES wall mass N/A N/A
80 3 ES wall + mass N/A N/A
0 ES wall mass/BSA N/A N/A
0 ES wall + papillary mass/BSA N/A N/A
o BSA WA
O @ Mo 1 20 20 W0 M0 a0 a0 8o o0 o0 &0 o T %0 80 90 Hostios 63 bpm
Phase [ms]
21 Nov, 2017/ 12:19:33.05 .ED FN Brno 21 Nov, 2017/ 12:19:33.05 .ES FN Brno
Po0s:22.8 mm Thickness 8.0/0.0 mm Po0s:22.8 mm Thickness 8.0/0.0 mm
Td Oms [1/25] Zoom 1.00 Td 346ms [10/25] Zoom 1.00
HF [11/18] HF [11/18]
FH [8/18] FH [8/18]

1201: sBTFE_CINE AXIAL

1201: sBTFE_CINE AXIA
— -
-

WL _1070
WW 1860
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= [Flowmetrie} TriR, toky atrialnimi switchi

-

A

21 Nov, 2017/ 12:33:36.01 - FN Brno 21 Nov, 2017/ 12:33:3f FN Brno
Pos:25.9 mm [ . Thickness 8.0/0.0 mm Pos:25.9 mm Thickness 8.0/0.0 mm
HF [11] / Zoom 1.00 HF [1/1) Zoom 1.00
FH [1/1] [ . FH[11)
\ 200 cm/s
1401: QFLOW_BH tri 1401: QFLOW_BH tri
FF!
.y » . E/M PCA/P
20) Td 532ms [12/20]
n atrialni switck - | f
5| RL E:
A 0 : A :
*TriR RV 35 ml| : :
r I <100 - =}
1Gem 10cm
*TriR RF 28%
FFE/M i
WL_ 963 ‘
Ww 1677
M1 Analysis results - Flyx (mis) —— TV (Tricuspid vaive) M2 fidr s i
550
TV (Tricuspid valve)
5 T ssm
= Forward flow vol_ 126,15 ml
Backward flow vol 3465 ml
= fract. 2141 %
= Abs volume 160.80 mi
0 [ Meanfux ] 9455 mls
Stioke distance 6.38 cm
250 Mean velocity 6.60 cn's
g™ Peak veloci 55.27 cmv/s =
ﬁ - Peak 1.22 mm Hg (k = 4)
Heart Rate 62 bpm
100 BC 0.00 cnv's
50
o
50 Range results
-100 TV (Tricuspid valve)
150 Volume inside 150.70 ml
200 Vuhmoul-dt 036 ml
Maximum 65.10 cnv's
‘Min i 126,15 cmis

0 50 100 150 200 250 300 350 400 450 500 550 600 650 700 750 800 850 900 950




LGE (late gadollinium enhancement)}- loziska makroskopicke fibrozy

Tstres PK asociovan s TLGE a pro-MMP1:TIMP1, pro-MMP1:TIMP1 asociovan s EF PK a E/e PK
tj. systol. i diastol. dysfce PK je asociovana s degradaci kolagenu a
fibrozou Ladouceur 2018

: - mikroskopicka difuzni fibroza v extracelur. matrix
Tu VSV obecné a nejvice u system. PK zvlast s 1 EDVi PK
nekoreluje svekem a % LGE Broberg 2010

T u [NT-proBNP a |chronotrop. indexem (TF max-TF rest) /o oo



Dobre..ale co s tim?

* Farmakoterapie?
= Operace?
= OperaceTriR

a

Banding plicnice
Double switch

O

O

Tx a srdecni podpory

- ReSeni komplikaci (nTGA atrialni switch: stenozy,
zkraty na bafflech, LVOTO, PH...)



Dobre..ale co s tim?

» Farmakoterapie?
= Operace?
= OperaceTriR

a

Banding plicnice

O

Double switch

O

Tx a srdecni podpory

|

Reseni komplikaci (nTGA atridlni switch: stenozy,




Operovat systemovou TriR u ccTGA?

Drive velmi vysoka mortalita TVR u ccTGA

Survival (%)

90 -
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Bonfils-Roberts
0)

| PK az sekundarni dusledek TriR rricto 1993

S Wﬂ

P. vanSoniggs

o 5 |1olet

48,9% | 19,5%
F PK Mongeon 2010

m=gre==__All Patients (n = 40)
s No Tlg (n =23) i

0
0

5 10 15 20 25 30 35
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Banding plicnice (cctcAinTGA)
—1 tlak v LK— | septalni shift—|TriR a selhani PK

norm nTGA

Double switch (ccTGA i nTGA =, preswitchovani®)

= jako paliativni vykon
= jako retrenink LK pred double switch

= Uspésny jen v détstvi kdy rOst myokardu bez fibrozy
(hyperplazie ne hypertrofie)
= mozny proto jen do cca 15 let veku

= preziti 10-20 let 75-85%



CRT
. TEF PK, lNYHA, lQRS Dubin , Janousek 2005

= primérné pFl AVB Il /SS SY Hofferberth 2016

42 ccTGA univentrik. stimulace—52% |PK— upgrade na CRT zlepseni jen u 42% z nich

11 cCTGA primarné CRT —o% |PK

= sekundarné pri dyssynchronii PK




KAZUISTIKA

= Zena 43 let

= ccTGA s dobrou funkci system. PK

= TriR hrani¢né vyznamna az vyznamna
= AVB Il sTF komor 34-40-65/min.

= 10/2017 impl. PM/CRT DDD, transvenozné

= NYHAIl — NYHA |



23/08/2016 10:48:48 18/05/2018 12:23:23

funkce PK CRT stimulaci nezhorSena
renten EF Simpso n 50% T 5304

40
3:91 HR




po CRT

i
=37

18/05/2018 12:27:51

i
=37
1
40 HR

23/08/2016 10:50:49




Al

TR ERO 31.74 mm

3. Vv
TR RV 56 m Vo *
TTRRad 847 m ‘::&“év’/
TR Als.Vel 0.37 mis * o,
TR Flow 154.70 ml/ 1 N
s

~

wwowwmd  ROAJNax., 31-42 mm?

e T R\ 56-73 ml

MR Flow 198.95 ml/:

TriR zda se zlepSena
1810512018 12:51:39 -:“V

«W?w a@nh&‘\‘ M 3

0
66 67 mm/s HR




Selhani systemove PK - zavery
je caste a zakonite , vyplyva z patofyziologie
kvantifikace echem je obtizna ne-li nemozna, ale je cela fada

kvalitativnich parametrt vhodnych k longitudinalnimu sledovani
tehoz pacienta

MRI kvantifikace je presna, predstavuje zlaty standart, prinasi i
nove informace (fibroza) ktere zatim Cekaji na svUj klinicky
vystup

VIV V

U ccTGA zapricinuje TriR chron. objem. pretizenim selhani PK a
vCasné TVR tento proces zastavi

na selhani PK u nTGA se podili se mj. idysfce atrialnich switchg,
pre- a perioper. poskozeni
Implantace univentrik. PM vede k selhani PK, CRT se jevi ucinna
jak primarné preventivneé tak sekundarne v lecbé dyssynchronii

o 14 Inll




CENTRA PRO VSV V DOSPELOSTI

NEMOCNICE NA HOMOLCE
Centrum pro dospélé s vrozenou srdecni vadou
Doc. MUDr. Jana Rubackova Popelova, Kardiocentrum

Roentgenova 2, 150 30 Praha 5, +420 257 273 041, vsv@homolka.cz

FN MOTOL

Ambulance VSV v dospélosti

MUDr. Petra Antonova, MBA, MUDr.Filip Koubek, Klinika kardiovaskularni chirurgie
V Uvalu 84, 150 06 Praha 5, +420 224 435 250

CENTRUM KOMPLEXN( PECE O VSV V DOSPELOSTI - BRNO [ ristetic [

FN BRNO Ambulance VSV v dospélosti

MUDr. Tomas Zatocil, Doc. MUDr. Anna Necasova, CSc., MUDr. Lumir Koc, MUDr.Tomas Brychta

Interni kardiologicka klinika FN Brno, Jihlavska 20, 62500, +420 532 232 9gog,ambulancevsv@centrum.cz
CKTCH Ambulance VSV

MUDr. Daniela Zakova a MUDr. Renata Sreflovd, CKTCH

Pekarska 53, 65691, +4205 4318 2 491



