TRANSPOZICE
VELKYCH TEPEN

3.11.2023 Brno

Seminar |l, Vzdélévaci systém v podoboru vrozené srdecni vady v dospéelosti
pro kardiology, Ceské kardiologické spolecnosti

- . & CRIYV ) -
Tomas Zatocdil, Danlela Zakova, Anna Necasova,gLumlr Koc

FN BRNO Bohunice CKTCH BRNO

Ambulance VSV wKII_(IEfaTDElRoE:JGmKA ///, CKTCV

Centrum komplexni péce o VSV v dospélosti — BRNO



Milniky kardiologie 20.stoleti
Zakladni pojmy a rozdéleni

Transpozice velkych tepen
o genetika a teratogeny

= embryologie a anatomie

= prenatalné

° prirozena prognoza

= postnatalné

o PO operaci

Systemova PK
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Milniky kardiologie 20. stoleti - TGA

do 1.pol. 20.stol. 90% TGA umira do 1 roku veku (50% do 1 meésice)

1948 Hanlon a Blalock
1966 Rashkind a Miller
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M. Samanek, M. Voriskova, Congenital heart disease among 815,569 h
children born between 1980 and 1990 and their 15-year survival: a
prospective Bohemia survival study, Pediatr. Cardiol. 20 (1999) 411-417.

Table 1. Prevalence of congenital heart diseases at birth: Boss

Hcart malformation No. Prevalence % of all heart
of patients per 1000 live births malformations
Ventricular septal defect 2092 2.56 41.59
Atrial septal defect 436 0.53 8.67
Aortic stenosis 391 0.48 1.77
Pulmonary stenosis 292 0.36 5.81
Transposition of the great arteries 271 0.33 5.39
Coarctation of the aorta 266 0.33 5.29
Persistent ductus arteriosus 255 0.31 5.07
Atrioventricular septal defect 201 0.25 4.00
Hypoplastic left heart 172 0.21 3.42
Tetralogy of Fallot 169 0.21 3.36
Double-outlet right ventricle 69 0.08 1.37
Single ventricle 67 0.08 1.33
Persistent truncus arteriosus 55 0.07 1.09
Pulmonary atresia with ventricular septal defect 55 0.07 1.09
Pulmonary atresia with intact ventricular septum 53 0.06 1.05
Total anomalous pulmonary venous drainage 40 0.05 0.80
Tricuspid atresia 39 0.05 0.78
Ebstein’s anomaly of the tricuspid valve 22 0.03 0.04
Interrupted aortic arch 19 0.02 0.38
Anomalous origin of the left coronary artery 11 0.01 0.22
Others 27 0.03 0.53
Total 5030 6.16 100.00
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Pacienti v centrech VSV v CR h

VROZENE SRDECNI VADY V DOSPELOSTI

ccTGA — PREHLED, EPIDEMIOLOGIE,
A . .
PA+VSD Sy Antonova, sjezd CKS Brno 15.5.2016
bstei VSD 895
Ebstein ASD 1970
"bA CoA 816
Marfan TOF o
AVSD AoS 1254
PS 509
BAV 428
AVSD 303
Marfan 148
TGA w20 4,6%
PDA 218
Ebstein 180
PA+VSD 109
ccTGA 124 0
SV/TCPC 214 LM
Jiné 308 6,1%
CELKE
M 8472

Centrum pro dospélé s vrozenou srdec¢ni vadou v ramci kardiocentra Nemocnice na Homolce

Centrum pro dospélé s vrozenou srdec¢ni vadou ve Fakultni nemocnice v Motole (Kiinika
kardiovaskularni chirurgie, Kardiologicka klinika, Détské kardiocentrum, 2. Lékaiska Fakulta Univerzity Karlovy a Fakultni nemocnice
v Motole),

Centrum komplexni péée o vrozené srdecéni vady v dospélosti BRNO v ramci Fakultni nemocnice,Brno
(Bohunice) a Centra kardiovaskularni a transplantacni chirurgie Brno.
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Zakladni pojmy a rozdeleni

Aorta odstupuje z PK a plicnice z LK

muze byt ale ruzné napojeni sini (j. zilnich
navratu) na komory...

R Yy CRTCY



ccTGA 1:33.000, 0,5% vSech VSV

'‘Corrected’ Transposition

Ao odstupuje z PK a AP z LK

(ventrikuloarterialni diskordance)

na PK je napojena LS

(atrioventrikulalni diskordance)
,dvojita zameéna" prirozene
koriguje vadu
vrozene korigovana

transpozice (CC1GA, L-TGA

pacienti jsou zpravidla bez operace

R Yy CRTCY



A0 O Senning Operation NTGA 1:5.000, 5-7% v3ech VSV

[T ransposition

nutn - ra
napoji obehy sériove za sebe
“prohozenim® (epen Foramen

nebo sini Ovale
tj. anatomicka korekce/arterialni switch Jatene 1975, Lecompte 1981

e 7 CKTCK tj. fysiologicka korekce atrialni switch Mustard / Senning «1963/1957



Repair

Conduit connects
RY to PA

Fatch across RV

prevents blood

passing from BV
to Aorta

T ransposition

[ranspozice

perlmembranosnlm VSD

Zaplata na VSD tak, aby Ao
odstupovala z LK, konduit z PK

Na PA ~.-icliod 1968 Foramen
) CRTCY Ovale




8:1.000.000, 0,1% vsSech VSV

Prekroucené AV spojeni a zilni navraty,
superioro-inferiorni postaveni komor

Napojeni sini na komory muze byt
normalni (konkordantni) S TGA

nebo

prohozené (diskordantni) S CCTGA

Pridruzené vady Caste
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Anomadlie tepennych odstupu u
Jeste komplexnejsich vad

Pojem ,,transpozice” muze byt zavadéjici,
vetsinou uplné jina hemodynamika!

+ D-nebo L-malpozice (MGA)
Ao odstupuje nezvykle a je pritom vpredu
vpravo od plicnice (D) vzadu vlevo (L)

s ventrikuloarterialni diskordance

FAKULTNI /
o W, CKTCY Tri atrézie s hypoplast. PK, VSD avm




norma

ccTGA neoperovana TGA neoperovana

TGA arterialni switch TGA atrialni switch
TGA Rqstelll
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Transpozice velkych tepen




1:5.000, 5-7% vsech VSV

49 2-31

izolovana 50%
komplexni

o VSD 40%
o LVOTO + VSD 10%
o CoA/IAA 5%

anomalie koronarnich tepen 30%

Vi wvEv s
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Zivot s TGA

genetika, teratogeny
embryologie a anatomie
prenatalne

postnatalne

prirozend prognoza

po korekci




Genetika a teratogeny

neprovazi klasické genetické syndromy
velmi |rekurence (1-2%)

nékdy mutace genu spojenych s heterotaxi
(,laterality genes*: ZIC3, CFC1, Nodal)

pesticidy, antiepileptika, gestacni diabetes, infekce,
RTG, ibuprofen, hormony, IVF

In vitro u mysi kys. retinova, ucinek lze blokovat kys
listovou

TS /), CRTCK




Embryologie a anatomie

norm. 9O nebo
D-TGA (nTGA)

D-loop (AV concordant)

iInfundibularni rotace |

A-loop
( crisscross)

Right Left

crisscross heart l

norm.Q zrcadlové
nebo L-TGA (ccTGA)

linearni nikoliv spiralni septace truncus arteriosus
anrticgglj;l.ﬁlgﬁ;rrr}affgjﬁaptum norm. © D-TGA (nTGA)

Leftward shift of conal ostium
Spiral formation of conal and
AP septum

Straight formation of
Transposition of the Great Vessels conal and AP septum

Isao Shiraishi,Journal of Pediatric Cardiology and\Gardi@e’Surdery 4(2)%63=54 (2020)
doi:10.24509/jpccs.19-015




rN s

Ao vpredu vpravo od AP, kterou nekrizi

K= /) CRTCY



Prenatalne

- vetsinou se neprojevi

Normal TGA LR

Hypoxie - 8 g
strukturalni \f
anomalie a IS
| fetalni
“mozky!

Sun L, Macgowan CK; Sled JG, et al. Reduced
Fetal Cerebral Oxygen Consumption is
Associated With Smaller Brain Size in Fetuses
With Congenital Heart Disease. Circulation
2015;131:1313-23.

Lee FT, Seed M, Sun L, Marini D. Fetal brain
issues in congenital heart disease. Transl

Pediatr 2021;10(8):2182-2196. doi: 10.21037/tp-
PLACENTA uA . 20-224



Prirozena prognoza

. tyden umira 28,7%
. mesic umira 51.6%
. rok umira 89.,3%

\

\

prumérna délka zivota 0,65 roku

nejhorsi u izolované TGA (0,11 roku)

asociované léze mohou mit delsi prezivani
(TGA+VSD+PS 4,85 roku)

e Liebman J, Cullum L, Belloc NB. Natural history of transpositon of the great arteries. Anatomy and birth@nd
i | /
BRNG ' ///, CKTCF death characteristics. Circulation. 1969 Aug;40(2):237-62. doi: 10.1161/01.cir.40.2.237. PMID: 4240356.



Komplexni TGA

3 roky po 1. op. na otev

Zena nar. 1959,
postup 15 let pfed 1. radikdini Ko

2009 odeslana k nam PL (v 50 I

N NP NP N e T A T ™ |

PSA: ZS, invalidni ddchod, vdan;

OA: HZT opak., TIA — trvala antik
sigmatu

-

Obj.: centr. cyanoza, sat.O, 75L

Lab.: HGB 201, HCT 0,63

NYHA lI-l
o6MWT: 456 m
D-TGA
» AVSD nekompl. (ASD I)

I  TAVRPV



Navrzena radikalni korekce, odmita pro jiz T vék,
Isubj. symptomy, obavy z rizik op.

Follow- up:

Infarkt sleziny v.s. kardioemboliacni 2019 pri
neadekvatni antikoagulaci

AVB Il - epi PM 2021
P-kongesce od 2021
NYHA I

64 let, zije

K= /) CRTCY
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Postnhatalné

e Q=)
TGA je nejCastejsi kriticka vada e X

novorozence
Izolovana neslucitelna se zivotem

kratkodobé prezivani zajisti zkrat
= PDA (event. Prostaglandin E)

= FOA (event. atrialni balonkova
septostomie -Rashkind)

s Cyanoza, hypoxemie, tachypnoe...




Cile
zjistit jiz prenatalne (kvalitni UZ skrinink!)

l

porod smerovat do Motola (Detske kardiocentrum)

l

definitivni korekce v ¢asném novorozeneckéem veku
(arterialni switch)

K= /) CRTCY



TGA po operaci

reinzerce
koronarek (ICHS),

sinové baffly Ao _ >
(obstrukce,zkraty, AT 1 l‘f\_/> \

diastol. funkce, ( 2
arytmie)

Atnialni switch

cQ, GO,

Rastelli

systémova PK a Tri !

AP konduit
(degenerace)




TGA atrialni switch

1001
90
804~
70{ "~
601
50-

401 N=468

30

Percent survival

204

101

312 236 80 Patients at risk
G T T T 1
0 10 20 30 40
Time (years)

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

- 1 dlouhodobat u impl. PM

Yy CKTCY

TGA arterialni switch

——— - ey

N=331

0 5 10 15 20 25
Years from operation

Number at risk
309 273 242 184 44 0]

[ 95% G

Survivor function

Rito 2015

94% dozije dospélosti  Chaloupecky 2015

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

rozni auvtori: 3-10% PS(1) aAoR (])
2-8% reintervence

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



Duvod: srdecni selhani/ TriR u
systémove PK

v 45 letech ma 65% symptom. srd. selhani ©¢raham 2000

asymptomaticka dysfce PK se objevuje ve 3. dekadé v 50% u
TGA s atrialnim switchem ,,4<tr0 2021

TriR stf.-tézka ve 40-57% u ccTGA  Graham 2000
Tézka u 8% TGA s atrialnim switchem  Woudstra 2021
TriR =nejsilngjsi RF mortality Prieto 1998, Nartowitz 2022

Bevilacqua F, Pasqualin G, Ferrero P, Micheletti A, Negura DG, D'Aiello AF, Giamberti A, Chessa M.
Overview of Long-Term Outcome in Adults with Systemic Right Ventricle and Transposition of the
Great Arteries: A Review. Diagnostics (Basel). 2023 Jun 28;13(13):2205. doi:
10.3390/diagnostics 13132205. PMID: 37443599; PMCID: PMC10340263.

2y, CRTCY



Dusledek: ménici se epidemiologie

systémove PK

pomeér TGA se systemovou PK se bude snizovat se
stale Castéjsim pouzivanim arterialniho switche

Transpozice — novi pacienti do 2015

N

—

atrialni switch (systémova PK) = arteridlni switch (systémova LK)

Transpozice - novi pacienti 2015-2023

L

atrialni switch (systémova PK) = arterialni switch (systémova LK)

R Yy CRTCY




Systemova PK

transpozice s atrialnim switchem

vrozene korigovana transpozice

R Yy CRTCY

Go,



vice trabekularizovana
s trabekulou septomarginalis

s apikalnéji umisténym anulem AV chlopné (Tri) il

jak se pozna TGA?

z LK odstupuje AP, ktera se vétvi

K= /) CRTCY



ANATOMIE A FYZIOLOGIE PK

komplexni tvar, pyramidalni k septu

konkavni, segmenty: vtok sTri,
trabekularni télo, vytok s AP

zevni superficialni vlakna (spolecne s LK) majl'qevi
cirkumferencialni usporadani,

stredni vrstva cirkumferencialni chybi (hlavni u LK),
vnitrni subendokardialni vrstva longitudinalni
kontrakce 1 longitudinalni (inlet —apex a apex—outlet
30% kontrakce zajistuje LK

6x tensi stena (— froztazitelna ale |sila

5 v17

— snasi 1 preload ale | afterload)

, CKTCY



PATOFYZIOLOGIE SYSTEMOVE PK

PK vystavena systémovym tlakim (Tafterload),
hypertrofie hlavné cirkumferencialnich viaken

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

+ event. i pred a perioperacni poskozeni

= dysfce PK koreluje s omezenim koron. rezervy Hauser 2003,2015

= perfuzni defekty koreluji s region. ztlusténimi a poruchami kinetiky Hornung 1999
o | fce PK a perfuzni defekty pfi zatézi Lubiszewska 2000, Hornung 2004

= Riziko NSS 16% u EF<35% a 1%>35% u ccTGA v 7,213.4 let follow-u Kapa 2018

u atrialniho switche poskozeny atrioventrikularni
transport

= SV stoupa dobutam. echo u ccTGA ale ne u nTGA po atrialnim switchi Fratz 2008
= Preload a SV zavisi hlavné na rozmérech atrial. tunel(, ty koreluji BNP aVO2 Ladouceuriy



PATOFYZIOLOGIE SYSTEMOVE PK

systémova AV-regurgitace (trikuspidalni)

norma

nTGA

o shift IVS doleva a dilatace PK
TriR LVOTO
o Ebsteinoidni anomalie Tri u ccTGA

RBBB — — — dyssynchronie

bradyarytmie — PM —

ccTGA AVB Il 10-15% pfi narozeni a 2%/rok
TGA SSsy 60% v dospélosti

»

R ), CKTCH



Transpozice velkych tepen -ZAVERY

,rranspozice” znamena, ze tepny odstupuji z nespravné komory

muZze byt ale ruzné napojeni sini (j. zilnich navratt) na komory
(ccTGA/TGA) a proto také ruzna potreba (u TGA) a zpusoby feSeni
redirekce odstupu tepen (arterialni switch) ¢i zilnich navratu (atrialni
switch)

TGA (5-7% VSV) a nejcastéjsi kriticka VSV novorozence

TGA se ve 20.stoleti proménila z VSV neslucitelné se zivotem v dg. s
normalizovanou dlouhodobou prognézou, pouzije-li se arterialni switch

Prenos TGA na dalSi generace je minimalni

Ruzna anatomie=ruzné zpusoby feSeni=rlizna mira i zavaznost
komplikaci

D Ll

(u TGA s atrialnim switchem a ccTGA)

U systémové PK muzeme oCekavat srdec€ni selhani od 3.-5.. dekady v
el 1sledky dysfunkce PK a TriR
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