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▪ ccTGA =  congenitally corrected transposition of the great arteries
▪ V r. 1875 poprvé popsána Baronem von Rokitanskym

ccTGA 
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ccTGA 

 

▪ Incidence 1:33 000 živě narozených dětí, muži:ženy  1,6:1
▪ 0,05 %  VSV u živě narozených dětí,  1% všech VSV u dospělých
▪ Dědičnost - riziko pro prvostupňové příbuzné 2%
▪ Vysoce komplexní VSV

Verheugt, Carianne L., et al. European Heart Journal 31.10 
(2010): 1220-1229
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Anatomie 

 

▪ Vzniká chybnou rotací bulboventrikulární trubice místo doleva doprava               
(inverze AV chlopní a komor)

▪ Dvojitá diskordance = double disco - atrioventrikulární a ventrikuloarteriální
▪ L- transpozice ( levotranspozice ~ L-TGA) – aorta vpředu a vlevo od plicnice
▪ Komory vedle sebe (side-by-side), IVS probíhá kolmo na frontální rovinu 
▪ Fibrózní kontinuita je mezi plicnicí a mitrální chlopní
▪ Pravá komora uložena vlevo je v systémové pozici  (situs solitus)
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Izolovaná ccTGA (10%)  

 

▪ Často uniká v dětství diagnóze a bývá poznána až v dospělosti 
▪ Symptomy

▪ Bradykardie, synkopa při AVB III.st. 
▪ Snížená tolerance zátěže, dušnost
▪ Srdeční selhání systémové pravé komory (záměna s DKMP s mitrální regurgitací)
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Komplexní ccTGA (90%)  

 

Asociované léze, diagnoza stanovena v dětství:
▪ Defekt komorového septa  50-80%
▪ Pulmonální stenóza 30-50% (valvární 51%, subvalvární 42%, pulmonální atrezie 7%)
▪ Anomálie trikuspidální chlopně až 90% (dysplasie, Ebsteinoidní anomálie 20-50%)
▪ Defekt septa síní 1-10% 

▪ 25% dextrokardie nebo mezokardie
▪ Situs inversus/heterotaxe
▪ 18% pravostranný aortální oblouk
▪ Aortální regurgitace 
      25% izolovaná, až 36% komplexní ccTGA

Ostatní asociované léze:
PDA 33%, LSVC 17%, DORV  18%
Kompletní AV kanál 5%
Anomálie mitrální chlopně-cleft 5%
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Defekt komorového septa 

 

▪ Perimembranozní, často  zasahuje až do vtokové části
▪ Někdy spontánní uzávěr  trikupidální chlopní
▪ Malalignment (nenavazuje IAS a IVS) 

PK

LS

LK

PS
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Pulmonální stenóza 

 

▪ Valvární
▪ Subvalvární (LVOTO= stenóza LVOT subpulmonální morfologicky LK)
      Muskulární- hypertrofická svalovina infundibulárního septa či volné stěny 
      Vazivová - akcesorní tkáň mitrální chlopně, prolaps tkáně trikuspidální chlopně přes VSD
      Aneuryzma membranozní části mezikomorové přepážky
 

Valvární Subvalvární
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Anomálie trikuspidální chlopně

 

▪ Trikuspidální chlopeň umístěna vlevo v systémové pozici (komora si nese svoji chlopeň)
▪ Ebsteinoidně změněná chlopeň 

apikální posun septálního cípu/a nebo zadního cípu  > 20mm cca 1/3 pacientů       
nejapikálněji je posunuta komisura mezi septálním a zadním cípem

▪ Dysplastická chopeň – zluštělé cípy, zkrácené šlašinky
▪ Straddling – anomální úpon závěsného aparátu na VSD nebo do nepříslušné  komory
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Koronární anomálie 

 

▪ Koronární siny jsou uloženy vzadu přilehlé k plicnici, non-koronární sinus vepředu
▪ Inverze koronárních tepen, morfologicky ACS doprava, větví se na RIA a RC, ACD vlevo
▪ Systémová PK zásobena 1 tepnou (ACD), LK nesystémová 2 tepnami (ACS-RIA,RC)
▪ Jedna koronární tepna z pravého sinu, větví se na RIA,RC a ACD
▪ Nepoměr mezi dodávkou a spotřebou kyslíku, snížená koronární rezerva      

 

Norma ccTGA

Hornung et al AJC 1999
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CT koronarografie

 

ACS ACD
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Anomálie převodního systému (situs solitus) 

 

▪ SA uzel normálně, AV uzel atypicky vepředu a nahoře v PS
▪ Hisův svazek probíhá dopředu a kraniálně před plicnicí kolem pulmonálního anulu a 

přechází dolů podél septa na levou stranu komorového septa 
▪ Inverze ramének (levé raménko je vpravo v LK,  pravé raménko je vlevo v PK)
▪ Zdvojený AV uzel – přední, zadní (hypoplastický, není napojený na komory)
▪ Přídatné spojky – rychlé, pomalé, mnohočetné
Riziko poranění převodního systému při sutuře VSD ze strany LK nebo RFA rychlé spojky

Baruteau AE et al. J Am Heart Assos. 2017;6:e007759 
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Izolovaná ccTGA - hemodynamika

 

▪ PS – Mi ústí – anatomicky LK (umístěna vpravo)  – plicnice 
▪ LS – Tri ústí – anatomicky PK  (umístěna vlevo) – aorta - cirkulace jsou zapojeny v sérií 

tedy fyziologicky
▪ Není přítomna cyanóza
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▪ Pacient je většinou bez operace, diagnoza často až v dospělosti (záměna za 
MiR při dysfunkční „LK“)

▪ Dysfunkce pravé komory  (40.-50. rok)
▪ Regurgitace na systémové AV trikuspidální chlopni 
      anomálie trikuspidální chlopně
 dilatace trikuspidálního anulu při dilataci PK
 nedostatečné koronární zásobení hypertrofického
                myokardu PK,  perfuzní defekty
Selhání PK spíše důsledkem TR          Prieto et al. Circ 1998 

Izolovaná ccTGA v dospělosti

Hornung et al AIJC 1999
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Izolovaná ccTGA

 

▪ Anatomicky pravá komora vlevo ( trabecula septomarginalis, trikuspidální ústí 
apikálněji, trabekulizovaná, kulovitě remodelovaná, muskulární infundibulum)

PS LS

LK

PK

Mi

Tri

Pu

LK

PS



C e n t r e  o f  C a r d i o v a s c u l a r  S u r g e r y  a n d  T r a n s p l a n t a t i o n  B r n oC e n t r e  o f  C a r d i o v a s c u l a r S u r g e r y  a n d  T r a n s p l a n t a t i o n  B r n oC e n t r e  o f  C a r d i o v a s c u l a r S u r g e r y  a n d  T r a n s p l a n t a t i o n  B r n oCentrum kardiovaskulární 
a transplantační chirurgie Brno

IKK FN Brno
Centrum komplexní péče o VSV v dospělosti Brno

Trikuspidální regurgitace 
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MR (izolovaná ccTGA + TVR mechanická) 

LK

PK

LS

PS
PS

LK

AP

AO

PK

AO
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Komplexní ccTGA - hemodynamika

 

▪ Cyanóza při VSD s P-L zkratem + významné pulmonální stenóze
▪ Balancovaná vada - vyvážená velikost VSD a subpulmonální obstrukce

plicní řečiště je tak chráněno před vznikem cévní obstrukční choroby 
cyanóza bývá mírná při vyváženém bidirekčním zkratu

                

   

  

Helsen F,de Meester P et al. Int J Cardiol 2015;196:1-6. 
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 ▪ Zvýšením arterloadu hypetrofuje subpulmonální komora, která  relativně dobře toleruje 
tlakové přetížení, posun až oploštění IVS snižuje riziko rozvoje těžké TR a oddaluje SS

Helsen F et al Int J Cardiol  196 (2015):1-6. 
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Komplexní ccTGA – VSD s bidirekčním tokem
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Komplexní ccTGA - PuS

 

▪ Valvární stenóza plicnice
▪ Gradient na regurgitaci pravostranné AV chlopně  (morfologicky mitrální) 
      odpovídá závažnosti subpulmonální/pulmonální stenózy 

LK

PuS
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Komplexní ccTGA, DORV

 

▪ Aorta i plicnice odstupují z pravé komory, VSD, PuS

PU
AO

PK

VSD
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Poslechový nález 

 

▪ Hlasitá 2.ozva ve 2. mzž vlevo parasternálně odpovídá poloze aorty pod hrudní 
stěnou, imituje plicní hypertenzi                                                                                    

▪ Systolický šelest na hrotu s propagací k levému okraji sterna při regurgitací
      systémové AV chlopně
▪ Drsný systolický šelest parasternálně vlevo při VSD
▪ Ejekční systolický šelest 3.mzž parasternálně vlevo při subvalvární stenóze plicnice
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RTG  

 

▪ Vyrovnaná levá kontura srdce bez pulmonálního obloučku- způsobeno 
napřímenou aortou vepředu a vlevo

▪ Mezokardie, dextrokardie
▪ Kardiomegalie, městnání v malém oběhu při srdečním selhání
▪ Chudá plicní kresba při pulmonální stenóze a P-L zkratu

Dextrokardie
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EKG

 

▪ Abnormální aktivace septa zprava doleva 
▪ hluboké Q kmity II,III,aVF, V1-V3 resp.  QS v prekordiálních svodech
▪ chybění Q v I,aVL, V5-V6, osa doleva – levé raménko je vpravo, nejedná se o LAH

▪ Hypertrofie a přetížení pravé komory
▪ Preexcitace WPW sy (2-4%) akcesorní spojky vlevo (delta vlna V1 u Ebstein.) i vpravo 
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AVB   

 

▪ Stoupá s věkem, nárůst o 2% ročně      Huhta JC et al. Pediatr Cardiol 1985;6:57-60.

▪ Při narození je prevalence  AVB III.st.  10% , AVB I. a II.st. 20-30% 
▪ V dospělosti je prevalence AVB III.st.  30% (nad 50 let 50%),  jakékoliv AVB  je 75%
▪ AVB III.st po chirurgické  korekci až 3-19 % 
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Tachyarytmie

 

▪ Síňové arytmie cca 30%, komorové arytmie 2%         Khairy P et al. Can J of Cardiol 2014;30:e1-63.

▪ AVRT u Ebsteinoidní anomálie AV chlopně na podkladě přídatných spojek, mnohočetné 
▪ Fokální síňové arytmie při regurgitaci systémové AV chlopně, rychlý převod spojkou 

degeneruje do komorové tachykardie/fibrilace komor
▪ Komorové arytmie po uzávěru VSD, po ventrikulotomii ( sutura konduitu PK-PA)
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Arytmogenní substrát u ccTGA 

 

▪ Převodní systém zranitelný (vrozeně, po KCH výkonu, degenerace a fibróza věkem)

2020 ESC Guidelines for the 
management of 
ACHD Eur Heart J 2020;1-83.
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Prognóza ccTGA

 

▪ 50% se dožije 60ti let u izolované ccTGA  x 50% se dožije 40 let u komplexní
▪ Nejsilnějším prediktorem přežívání u izolované ccTGA je trikuspidální regurgitace
      20 let přežije 93% bez TR ale jen  49% s TR ( 35% s těžkou TR )

Prieto LR et all. Circulation 1998;98:997-1005. 
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▪ 182 pacientů, group I a II (132 pac. asociované léze/ 50 izolovaná ccTGA ,18-75 let)
▪ Dysfunkce PK a srdeční selhání ve věku 45 let u  67% komplexní a 25% izolované ccTGA
▪ Dysfunkce systémové PK stoupá s věkem, přítomností asociovaných lézí,  PM pro AVB,  

trikuspidální regurgitací nebo předchozí operací (TVP/TVR), ischemií myokardu PK

Graham TP JACC 2000 
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▪ Multicentrická retrospektivní studie, 558 pac., 36 ± 14 let, 29 ACHD center, follow-up 8 let
▪ Kombinovaného endpointu VAD, OTS a úmrtí dosáhlo 75 (13%) pacientů (starší, anamnéza 

tachyarytmií,  více středně významné a významné dysfunkce PK a více TR)
▪ Nejčastější příčina úmrtí srdeční selhání (44%)  a náhlá srdeční smrt či arytmie (17%)
▪ Výsledky nebyly rozdílné v závislosti na anatomické komplexitě, proběhlé TVR nebo 

subpulmonální obstrukci.



C e n t r e  o f  C a r d i o v a s c u l a r  S u r g e r y  a n d  T r a n s p l a n t a t i o n  B r n oC e n t r e  o f  C a r d i o v a s c u l a r S u r g e r y  a n d  T r a n s p l a n t a t i o n  B r n oC e n t r e  o f  C a r d i o v a s c u l a r S u r g e r y  a n d  T r a n s p l a n t a t i o n  B r n oCentrum kardiovaskulární 
a transplantační chirurgie Brno

IKK FN Brno
Centrum komplexní péče o VSV v dospělosti Brno

Léčba ccTGA v dospělosti

 

▪ Chirurgická
▪ Náhrada trikuspidální chlopně, plastika není většinou možná
▪ VAD, transplantace srdce 
▪ Uzávěr VSD + odstranění PS – zůstává systémová PK
▪ Double switch - v dospělosti se neprovádí, riziko selhání nenatrénované LK
▪ Bandáž plicnice – paliativní výkon ( zvýšený tlak v LK sníží septální shift a tím 

tíží TR a selhání PK), součást retréninku LK v rámci double switch procedury
▪ Farmakoterapie srdečního selhání 
▪ Katetrizační abace
▪ BiV a CRT (variabilní anatomie koronárního sinu, epikardiální elektrody) 

Double switch
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Závěr

▪ ccTGA je komplexní vzácnou vrozenou srdeční vadou.

▪ Izolovaná může být diagnostikována až v dospělém věku, nemocní jsou většinou bez 
operace. 

▪ Komplexní ccTGA je rozpoznána již  v dětství díky asociovaným lézím a má
     široké spektrum hemodynamických projevů.  

▪ Klinickými projevy v dospělosti jsou srdeční selhání systémové pravé komory a 
trikuspidální regurgitace, které determinují prognózu nemocných. 

▪ Častým projevem jsou AVB III.st nebo síňové tachyarytmie.

▪ Pacienti s ccTGA jsou kandidáty srdeční transplantace.



Centrum komplexní péče o VSV v dospělosti Brno



C e n t r e  o f  C a r d i o v a s c u l a r  S u r g e r y  a n d  T r a n s p l a n t a t i o n  B r n oC e n t r e  o f  C a r d i o v a s c u l a r S u r g e r y  a n d  T r a n s p l a n t a t i o n  B r n oC e n t r e  o f  C a r d i o v a s c u l a r S u r g e r y  a n d  T r a n s p l a n t a t i o n  B r n oCentrum kardiovaskulární 
a transplantační chirurgie Brno

IKK FN Brno
Centrum komplexní péče o VSV v dospělosti Brno

 

▪ Zařazeni neoperovaní pacienti,  následně operace u 49 pac , 3 skupiny
▪ 1) ccTGA + intaktní septum - TVR zvyšuje EF systémové PK, méně úmrtí a OTS
▪ 2) ccTGA + VSD - EF po operaci se  nezměnila oproti vstupním hodnotám
▪ 3) ccTGA + pulmonální stenóza – PuS má protektivní vliv na systémové AV regurgitaci a 

dysfunkci PK.
        U pacientů  s PuS po fyziologické korekci signifikantní nárůst mortality, SS a OTS 

Liu R. Ann Thorac Surg 2021;112:2029-38.
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▪ SA uzel v pravé síni umístěné vlevo v obvyklé pozici mezi crista terminalis a VCS
▪ AV uzel v obvyklé lokalizaci v hrotu Kochova trojúhelníku, IAS a IVS lépe navazují
▪ Raménka prochází posteroinferiorním okrajem komorového defektu, pravé raménko vpravo 
      od septa, levé raménko vlevo, větvení na přední raménko může končit slepě
      Nižší riziko AVB 

Anomálie převodního systém (situs inversus)

PK
LK

LK

PK

PSLS

PS

LS

Kraniokaudální pohled
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Symptomy a prognóza ccTGA

 

▪ Asymptomatická – izolovaná ccTGA
▪ Synkopa, presynkopa, intolerance zátěže při AVB III.st. ( 3.dekáda)
▪ Cyanóza při VSD a pulmonální stenóze
▪ Srdeční selhání při selhání systémové PK (4.-5.dekáda)
▪ Trikuspidální regurgitace systémové AV chlopně

▪ Mortalita 16% ve 40ti letech, medián úmrtí 38,5 roku, nejčastější příčiny:
▪ Srdeční selhání
▪ Síňové tachyarytmie
▪ Náhlá srdeční smrt 
      (0,1% /rok, 13-26% pac. s ccTGA)
      NYHA I-II

McCombe A et al. Open Heart 2016.
Connelly MS et al J Am Coll Cardiol 1996;27:1238-1243
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Komplexní ccTGA, DORV

 

▪ Aorta i plicnice odstupují z pravé komory, transpoziční postavení velkých tepen, VSD, PuS

PU
AO

PK



C e n t r e  o f  C a r d i o v a s c u l a r  S u r g e r y  a n d  T r a n s p l a n t a t i o n  B r n oC e n t r e  o f  C a r d i o v a s c u l a r S u r g e r y  a n d  T r a n s p l a n t a t i o n  B r n oC e n t r e  o f  C a r d i o v a s c u l a r S u r g e r y  a n d  T r a n s p l a n t a t i o n  B r n oCentrum kardiovaskulární 
a transplantační chirurgie Brno

IKK FN Brno
Centrum komplexní péče o VSV v dospělosti Brno

CT koronarografie

 

ACDACS

ACD
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