Vrozené korigovana
transpozice velkych tepen (ccTGA)

Daniela Zakové
Tomas Zatodil
Petr Fila
Jifi Nicovsky

Olga Pokorna
4 Cent kardi kularni
Petr Nemec Yy CRTCY | S lerdovasotinn

: A N icE | KK FN Brno
BRNO

3.11.2023 Brno

Centrum komplexni péce o VSV v dospélosti Brno




ool [€7-

= ccTGA = congenitally corrected transposition of the great arteries
= Vr 1875 poprvé popsana Baronem von Rokitanskym

Figure 1 This illustration from the atlas of the Baron von
Rokitansky shows the short axis of the ventricular mass
viewed from the ventricular aspect in a specimen with
congenitally corrected transposition

A

Baron Carl von ROkitanSky (1 804'1 878) von Rokitansky K: Die Defekte der Scheidewiinde des Herzens.
Un|vers|ty Of Vlenna Wien, Wilhelm Braumiiller, 1875
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= Incidence 1:33 000 ziveé narozenych déti, muzi:zeny 1,6:1

= 0,05% VSV u zive narozenych déti, 1% vSech VSV u dospélych
=  Dédicnost - riziko pro prvostupnoveé pribuzné 2%

= \lysoce komplexni VSV

Other
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Verheugt, Carianne L., et al. European Heart Journal 31.10

(2010): 1220-1229

Complexity of defecet

B Simple [ Moderate [l Severe

FAKULTNI
: NEMOCNICE LSl . “r
BRNO Centrum komplexni péce o VSV v dospélosti Brno

y Centrum kardiovaskularni
///4' CKTCH I a transplantacni chirurgie Brno



Anatomie

= Vznika chybnou rotaci bulboventrikularni trubice misto doleva doprava
(inverze AV chlopni a komor)

= Dvojita diskordance = double disco - atrioventrikularni a ventrikuloarterialni

= L-transpozice ( levotranspozice ~ L-TGA) — aorta vpredu a vlevo od plicnice

= Komory vedle sebe (side-by-side), IVS probiha kolmo na frontdlni rovinu

= Fibrdzni kontinuita je mezi plicnici a mitralni chlopni

= Prava komora ulozena vlevo je v systémové pozici (situs solitus)

Normal Heart CCTGA

Image Courtesy of Curt J. Daniels MD
and Denis Mathias, achaheart.org
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Izolovand ccTGA (10%

= Casto unika v détstvi diagndze a byva poznana az v dospélosti

= Symptomy

= Bradykardie, synkopa pfi AVB lll.st.
= ShiZzena tolerance zatéze, dusnost
= Srdecni selhani systémové pravé komory (zaména s DKMP s mitralni regurgitaci)
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Case Report

Congenitally Corrected Transposition of the Great Arteries
at Age 88 Years
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ABSTRACT

Most pati with ital heart di are diagi d shortly after
birth; however, some patients are overlooked and diagnosed in
adulthood. We present the case of a man in whom congenitally cor-
rected transposition of the great arteries (CCTGA) was first diagnosed
at the age of 88 years. CCTGA is a rare disease; patients without
frequently assoclated cardiac anomalies are considered to have long
life expectancies; however, their prognosis remains unclear. This case
is the oldest patient at the time of CCTGA in the lit

RESUME

La plupart des diopathi énitales sont diag iquées peu
aprés la nai ins cas p fois inap et sont
diagnostiqués une fois le patient arrivé a I'age adulte. Nous presenmns
le cas d'un homme chez qui une position e

corrigée des gros vaisseaux (TCCGV) a été diagnostiquée alors qu'il
avait 88 ans. La TCCGV est une maladie rare; les patients qui ne
présentent pas aussi I'une ou l'autre des anomalies cardiagues qui y
sont fre nent associées ont géneralement une bonne espérance

which may provide new insights for CCTGA without frequently associ-
ated cardiac anomalies.

de vie, bien que le pronostic demeure obscur. De tous les cas
rapportés dans la littérature meédicale, le patient qui est présenté ici
est le plus agé qui ait jamais recu un diagnostic de TCCGV, ce qui
pourrait éclairer sous un jour nouveau la TCCGV non accnmuagnee des
autres li diag qui y sont fréq
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Komplexni ccTGA (20%)

Asociované |léze, diagnoza stanovena v détstvi:

Ostatni asociované léze:

Defekt komorového septa 50-80%

Pulmonalni stenéza 30-50% (valvarni 51%, subvalvarni 42%, pulmonalni atrezie 7%)
Anomalie trikuspidalni chlopné az 90% (dysplasie, Ebsteinoidni anomalie 20-50%)
Defekt septa sini 1-10%

25% dextrokardie nebo mezokardie
Situs inversus/heterotaxe

18% pravostranny aortalni oblouk
Aortalni regurgitace

25% izolovana, az 36% komplexni ccTGA

Tricuspid
Valve

PDA 33%, LSVC 17%, DORV 18%
Kompletni AV kanal 5%
Anomalie mitralni chlopné-cleft 5%

Kutty S, et al. Heart 2018

Centrum kardiovaskularni FAKULTNI
/// CKTCV I . e : NEmocNice ' KKFNBrno v_
% a transplantacni chirurgie Brno BRNO Centrum komplexni péce o VSV v dospélosti Brno



Defekt komorového septa

= Perimembranozni, Casto zasahuje az do vtokové casti
= Nekdy spontanni uzavér trikupidalni chlopni
= Malalignment (nenavazuje IAS a IVS)
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Pulmondlni stenoza

= Valvarni

= Subvalvarni (LVOTO= stendza LVOT subpulmonalni morfologicky LK)
Muskularni- hypertroficka svalovina infundibularniho septa Ci volné stény
Vazivova - akcesorni tkan mitralni chlopné, prolaps tkané trikuspidalni chlopné pres VSD
Aneuryzma membranozni ¢asti mezikomorové prepazky
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Anomadlie trikuspiddlni chlopné

Trikuspidalni chlopen umisténa vlevo v systémové pozici (komora si nese svoji chlopen)
Ebsteinoidné zménéna chlopen
apikalni posun septalniho cipu/a nebo zadniho cipu >20mm cca 1/3 pacientl
nejapikalnéji je posunuta komisura mezi septalnim a zadnim cipem
Dysplasticka chopen — zlustélé cipy, zkracené slasinky
Straddling — anomalni Upon zavésného aparatu na VSD nebo do nepfrislusné komory

Figure 9 This illustration demonstrates the apical displacement

(lines) of the septal and mural leaflets of the tricuspid valve

(TV). The momhologically left atrium (mLA) is connected to the
id-like
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Korondrni anomalie

= Koronarni siny jsou ulozeny vzadu prilehlé k plicnici, non-koronarni sinus vepredu

= |nverze koronarnich tepen, morfologicky ACS doprava, vétvi se na RIA a RC, ACD vlevo
= Systémova PK zdsobena 1 tepnou (ACD), LK nesystémova 2 tepnami (ACS-RIA,RC)

= Jedna koronarni tepna z pravého sinu, veétvi se na RIA,RC a ACD

= Nepomeér mezi dodavkou a spotrebou kysliku, snizena koronarni rezerva

Rt. ventricular )
coronary Right-sided artery g

‘ - gives rise 1o

i\ -

L= antenor ntervent, an
t-sided ¢ i
circumilex arternes Left S:,’ lytery -~
- moephologically right

Circumflex
coronary

Ventricular
A\ branch
Circumflex

coronary

Rt. ventricular
coronary

: 1 Anterior
. descendin
Conal branch /\\\ coronary 0 Anterior
descending %
P coronary p
R L Conal branch R L
A A
Norma cCcTGA )

infenor Intervent. artery from dominant
artery-—usually morph. right

Hornung et al AJC 1999
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CT koronarografie
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Anomdlie prevodniho systému (situs solitus)

=  SA uzel normalné, AV uzel atypicky vepredu a nahore v PS

= Hislv svazek probiha dopredu a kranialné pred plicnici kolem pulmonalniho anulu a
prechazi dolt podél septa na levou stranu komorového septa

= Inverze ramének (levé raménko je vpravo v LK, pravé raménko je vlevo v PK)

= Zdvojeny AV uzel — predni, zadni (hypoplasticky, neni napojeny na komory)

= Pridatné spojky — rychlé, pomalé, mnohocetné

Riziko poranéni prevodnlho systemu pri suture VSD ze strany LK nebo RFA rychlé spojky

AV node
(antenorly
supenorly displaced)
r 3 Conduction system r; 4
: ) _Ha. coursing around Anteno; Ankertor

_~ bundia of His

pulmonary outflow cbnnectlng node}

Anterior atrionodal connectio
__— above pulmonary valve

Posterior
—— bundie of His

Left bundle
— branch
Anterior AV nod2 —
Fast pathway — i

Posterior AV node =

Slow pathway -~ i
Anterior and supernior edge of
VSD- area of danger for
sutuning from LV side

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

= PS — Mi Usti —anatomicky LK (umisténa vpravo) — plicnice

= LS —Tri dsti —anatomicky PK (umisténa vlevo) — aorta - cirkulace jsou zapojeny v sérii
tedy fyziologicky

= Neni pritomna cyandza

o e

H

L—troﬁs'ﬁﬁyositio.n of
great arteries

? )
\ ’
° @ (systemic circulation)
2 Body e
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Izolovand ccTGA v dospélosti

= Pacient je vétSinou bez operace, diagnoza casto az v dospélosti (zaména za
MiR pfi dysfunkéni ,,LK“)

= Dysfunkce pravé komory (40.-50. rok)

= Regurgitace na systémové AV trikuspidalni chlopni
anomalie trikuspidalni chlopné
dilatace trikuspidalniho anulu pfi dilataci PK
nedostatecné koronarni zasobeni hypertrofického
myokardu PK, perfuzni defekty

Selhani PK spise dlsledkem TR Prieto et al. Circ 1998
Progressive TV RV enlargement e i W e B W @D
regurgitation and dysfunction Perfusion Score
RAGURE 3. Overcll RY seyocordial perfusicn (perfusion soore) versn BV sjection broc-

Bon. An everse correlotion between BV ejecion frocien BVEF) and perfuscn score,
wggeting deterioration of RV functon with worsenng of overoll perfusion, & shown

Hornung et al AlJC 1999
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|lzolovand ccTGA

= Anatomicky prava komora vlevo ( trabecula septomarginalis, trikuspidalni usti
apikalnéji, trabekulizovana, kulovité remodelovana, muskularni infundibulum)

FAKULTNI IKK FN Brno

NEMOCNICE ;o “r
: BRNO Centrum komplexni péce o VSV v dospélosti Brno

/////, CKTCFI Centrum kardiovaskularni

a transplantacni chirurgie Brno




Trikuspiddlni regurgitace
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MR (izolovand ccTGA + TVR mechanickd)
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Komplexni ccTGA - hemodynamika

= Cyandza pfi VSD s P-L zkratem + vyznamné pulmonalni stendze

= Balancovana vada - vyvazena velikost VSD a subpulmonalni obstrukce
plicni recisté je tak chranéno pred vznikem cévni obstrukéni choroby
cyandza byva mirna pri vyvazeném bidirekénim zkratu

Helsen F,de Meester P et al. Int J Cardiol 2015;196:1-6.
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Pulmonary outflow obstruction protects against heart failure in adults @Cmm
with congenitally corrected transposition of the great arteriesx

a,b,1 a,b,1

Frederik Helsen !, Pieter De Meester *™!, Jan Van Keer ™', Charlien Gabriels *", _
Alexander Van De Bruaene ™!, Paul Herijgers ', Filip Rega ¢®!, Bart Meyns %', Marc Gewillig "¢,
Els Troost *!, Werner Budts *>*!

= ZvySenim arterloadu hypetrofuje subpulmonalni komora, ktera relativné dobre toleruje
tlakové pretizeni, posun az oplosténi IVS snizuje riziko rozvoje tézké TR a oddaluje SS

C 1

........................ Pulmonary
: outflow
obstruction
I Yabsent
««¥ ™ present

40

Event-free survival for the composite endpoint (%)

Log-rank P = 0.035

C T T T
0 5 10 15

Follow-up time (years)

Subjects at risk
A 16 o ; Helsen F et al Int J Cardiol 196 (2015):1-6.
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Komplexni ccTGA — VSD s bidirekénim tokem

+ Dist 2.71cm
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Komplexni ccTGA - PuS

= Valvarni stendza plicnice
= Gradient na regurgitaci pravostranné AV chlopné (morfologicky mitralni)

odpovida zdvaznosti subpulmonalni/pulmonadlni stendzy
p

1.8MHz
WF 225Hz

+ Vmax 380 cm/s.
Vmean 218 cm/s
Max PG 58 mmHg
Mean PG 25 mmHg ey ;
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Komplexni ccTGA, DORY

= Aortai plicnice odstupuiji z pravé komory, VSD, PuS

10

=
-

/

ET: 1S

TH:33

TE 15

T1.5230

Ploe | £ 12200 925 mm | |
Poetton 5. mm ——L—L L [ESrRSTEY I Y I 11

U213 Li5T4 P D FOY: 2350 323 500m
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Poslechovy ndlez

= Hlasita 2.ozva ve 2. mzz vlevo parasternalné odpovida poloze aorty pod hrudni
sténou, imituje plicni hypertenzi

= Systolicky Selest na hrotu s propagaci k levému okraji sterna pri regurgitaci
systémové AV chlopné

= Drsny systolicky Selest parasternalné vlevo pri VSD

= Ejekcni systolicky Selest 3.mzz parasternalné vlevo pri subvalvarni stendze plicnice

N
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RTG

Vyrovnana leva kontura srdce bez pulmonalniho obloucku- zplisobeno
naprimenou aortou vepredu a vlevo

= Mezokardie, dextrokardie

Kardiomegalie, méstnani v malém obéhu pri srdecnim selhani

Chuda plicni kresba pri pulmonalni stendze a P-L zkratu
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EKG

= Abnormalni aktivace septa zprava doleva

=  hluboké Q kmity Il,lll,aVF, V1-V3 resp. QS v prekordialnich svodech

= chybéni Qv l,aVL, V5-V6, osa doleva — levé raménko je vpravo, nejedna se o LAH
= Hypertrofie a pretizeni pravé komory
= Preexcitace WPW sy (2-4%) akcesorni spojky vlevo (delta vina V1 u Ebstein.) i vpravo
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AVB

= Stoupd s vékem, ndarust o 2% rocné Huhta JC et al. Pediatr Cardiol 1985;6:57-60.

= Pfinarozeni je prevalence AVB lll.st. 10% , AVB I. a ll.st. 20-30%
= V dospélosti je prevalence AVB lll.st. 30% (nad 50 let 50%), jakékoliv AVB je 75%

= AVB lll.st po chirurgické korekci az 3-19 %
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Tachyarytmie

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

= AVRT u Ebsteinoidni anomalie AV chlopné na podkladé pridatnych spojek, mnohocetné

= Fokalni sinové arytmie pfri regurgitaci systémové AV chlopné, rychly prevod spojkou
degeneruje do komorové tachykardie/fibrilace komor

= Komorové arytmie po uzavéru VSD, po ventrikulotomii ( sutura konduitu PK-PA)
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Arytmogenni substrat u ccTGA

= Prevodni systém zranitelny (vrozené, po KCH vykonu, degenerace a fibréza vékem)

Supraventricular Ventricular arrythmias .
arrhythmias and SCD Sy L
i SND AV block
Type of CHD Py | MOWEH AF RUstanted sCcD
EAT vT Congenital Acquired Congenital Acquired

Secundum ASD 4+ ++ (+) & (+)
Superior sinUs venosus s - o
defect
AVSD/primum ASD 4 A (+) (+) (+) ++
vSD -+ {+) + (+)* +
Ebstein anomaly - 4 + (+) ++= +
TOF + it +r +r - +
TGA

Al switch mE - - I | .

Arterial switch = +* (+) {(+)

ccTGA ++ + + (+) ++b + ++ I
Fontan operation

Atriopu!monary - e +b e

connection

Intracardiac lateral - o +b it

tunnel

Extracardiac conduit + + -+ + . .

2020 ESC Guidelines for the

Eisenmenger
physiclogy i Gl el management Of

Incompletely palliated

CHD ACHD Eur Heart J 2020;1-83.

Empty cells indicate that although not specifically indicated, arrhythmic events may ocour (no symbol).

(+) = minimal risk + = mild risk - = moderate risk +4+ = high risk



Prognéza ccTGA

= 50% se dozije 60ti let u izolované ccTGA x 50% se dozije 40 let u komplexni
= Nejsilnejsim prediktorem prezivani u izolované ccTGA je trikuspidalni regurgitace
20 let prezije 93% bez TR ale jen 49% s TR ( 35% s tézkou TR )
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— Figure 1. Kaplan-Meier estimate of survival for all
® 50 L . : 40 patients with CTGA. The 40 patients are then
2 is : broken down into 23 patients without Tl and 17
2 40- gﬁm*"‘“"““"-*‘fg? j patients with Tl.. Note significantly different sur-
{3 | - — ! vival between the two groups (*P=0.01). n indi-
307 s Al Patients (n = 40) e 5 cates number of patients.
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Prieto LR et all. Circulation 1998;98:997-1005.

Centrum kardiovaskularni FAKULTNI IKK FN B
///4 CKTCHI : sNEMOCNICE rno

a transplantacni chirurgie Brno Centrum komplexni péce o VSV v dospélosti Brno



Long-Term Outcome in Congenitally Graham TP JACC 2000
Corrected Transposition of the Great Arteries

A Multi-Institutional Study

Thomas P. Graham, Jr., MD, FACC,* Yvonne D. Bernard, RN,” Beverly G. Mellen, PHD,*
David Celermajer, MD,{ Helmut Baumgartner, MD,¥ Frank Cetta, MD, FACC,§
Heidi M. Connolly, MD, FACC,|| William R. Davidson, MD, FACC,§ Mikael Dellborg, MD,#

= 182 pacient(, group | a Il (132 pac. asociované léze/ 50 izolovand ccTGA ,18-75 let)

= Dysfunkce PK a srdecni selhani ve veku 45 let u 67% komplexni a 25% izolované ccTGA

= Dysfunkce systémové PK stoupa s vekem, pritomnosti asociovanych lézi, PM pro AVB,
trikuspidalni regurgitaci nebo predchozi operaci (TVP/TVR), ischemii myokardu PK

Proportion
without CHF

(assoc lesions)
n=125

P =0.0013

40
Cenl Age (yr)
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@ ESC European Heart Journal (2023) 44, 3278-3291 CLINICAL RESEARCH

European Society hetps:/idoi.org/10.1093/eurheartj/ehad511

of Cardiology Congenital heart disease

End-stage heart failure in congenitally
corrected transposition of the great arteries:
a multicentre study

Alexandra C. van Dissel ® 2, Alexander R. Opotowsky?, Luke . Burchill?,
Jamil Aboulhosn @ *, Jasmine Grewal®, Adam M. Lubert?, Petra Antonova’,
Sangeeta Shaha, Timothy Cottsg, Anitha S. johnm, William Aaron Kay",

= Multicentricka retrospektivni studie, 558 pac., 36 + 14 let, 29 ACHD center, follow-up 8 let

= Kombinovaného endpointu VAD, OTS a umrti dosahlo 75 (13%) pacientU (starsi, anamnéza
tachyarytmii, vice stfredné vyznamné a vyznamné dysfunkce PK a vice TR)

= NejcastéjsSi priCina umrti srdecni selhani (44%) a nahla srdecni smrt ¢i arytmie (17%)

= Vysledky nebyly rozdilné v zavislosti na anatomické komplexité, probéhlé TVR nebo
subpulmonalni obstrukcj. Mt Primeryeutcome evens

n % Age at initial visit Age at outcome

; MCS .......................................................... ; 1 ....................... 1 5 ...................... 4 64 (280_515} .......................... 511 (36?_ 5&1) .
Transplantation 12 16 41.9 (33.1-51.3) 46.6 (36.7-58.7)
Death without MCS/transplantation 52 69 50.7 (30.0-58.7) 57.3 (40.9-66.5)
Heart failure 23 44 56.5 (29.9-61.6) 59.6 (43.7-69.0)
Sudden/arrhythmic 9 17 31.6 (22.8-55.5) 44.8 (30.7-60.4)
Other 8 15 41.6 (19.9-62.8) 52.0(26.9-72.9)
Unknown 12 23 45.7 (34.5-56.6) 56.4 (41.0-65.6)

Total 75 100 46.1 (31.0-56.6) 51.1(37.2-62.9)
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Lécba ccTGA v dospélosti

= Chirurgicka
= Nahrada trikuspidalni chlopné, plastika neni vétsinou mozna
= VAD, transplantace srdce
= Uzavér VSD + odstranéni PS — zUstava systémova PK
= Double switch - v dospélosti se neprovadi, riziko selhani nenatrénované LK
= Bandaz plicnice — paliativni vykon ( zvyseny tlak v LK snizi septalni shift a tim
tizi TR a selhani PK), soucast retréninku LK v rdmci double switch procedury
= Farmakoterapie srdecniho selhani
= Katetrizacni abace
= BiV a CRT (variabilni anatomie koronarniho sinu, epikardialni elektrody)

7Doub|e switch
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= ccTGA je komplexni vzacnou vrozenou srdecni vadou.

" |zolovana muze byt diagnostikovana az v dospélém véku, nemocni jsou vétSinou bez
operace.

= Komplexni ccTGA je rozpoznana jiz v detstvi diky asociovanym lézim a ma
Siroké spektrum hemodynamickych projeva.

= Klinickymi projevy v dospélosti jsou srdecni selhani systémoveé pravé komory a
trikuspidalni regurgitace, které determinuji prognézu nemocnych.

= Castym projevem jsou AVB lll.st nebo sifiové tachyarytmie.

= Pacienti s ccTGA jsou kandidaty srdecni transplantace.
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The Fate of Congenitally Corrected [ Greok for upastes

Transposition of the Great Arteries
Unoperated Before Adulthood

Rui Liu, MD, PhD,* Kunjing Pang, MD,* Shoujun Li, MD, Benging Zhang, MD,
Lu Rui, MD, Ye Lin, MD, Chao Wang, PhD, and Kai Ma, MD

Division of Pediatric Cardiac Surgical Centre, Chinese Academy of Medical Sciences and Peking Union Medical College, Fuwai
Hospital, Beijing, China; Division of Pediatric Echo Centre, Chinese Academy of Medical Sciences and Peking Union Medical College,
Fuwai Hospital, Beijing, China; and Division of Epidemiology and Bioinformatics, Peking University Beijing Jishuitan Hospital, Beijing,
China

Table 1. Baseline Data at the First Visit

Total. Patients (117 ccTGAS TVS (44 ccTGAS VSD (19 ccTGAY VSD/PS (54
Characteristic cases) cases) cases) cases)
Mean age at first wisit, ¥ 363 =131 428 =+ 14.8 33.9 £ 11.1 31.8 = 9.8
Sex, male 58 (49.4) 22 (50.0) 13 (68.4) 23 (42.6)

= Zarazeni neoperovani pacienti, nasledné operace u 49 pac, 3 skupiny
" 1) ccTGA + intaktni septum - TVR zvySuje EF systémové PK, méné umrti a OTS
= 2)ccTGA + VSD - EF po operaci se nezménila oproti vstupnim hodnotam
= 3) ccTGA + pulmonalni stendza — PuS ma protektivni vliv na systémové AV regurgitaci a
dysfunkci PK.
U pacientd s PuS po fyziologické korekci signifikantni narist mortality, SS a OTS

Liu R. Ann Thorac Surg 2021;112:2029-38.
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Anomdlie prevodniho systém (situs inversus)

SA uzel v pravé sini umisténé vlevo v obvyklé pozici mezi crista terminalis a VCS
AV uzel v obvyklé lokalizaci v hrotu Kochova trojuhelniku, IAS a IVS Iépe navazuji

Raménka prochazi posteroinferiornim okrajem komorového defektu, pravé raménko vpravo

od septa, levé raménko vlevo, vétveni na predni raménko muze kondcit slepé
Nizsi riziko AVB

g Ant
Ant Anterior node
& bundle R
L R a\ r
LS PS Post 1
Post |
} ’ o r PS PK
PK
LK
: Regular node & bundle
Usual Atrial Arrangment .
(situs solitus) Mirror-image arrangement

(situs inversus)
Kraniokaudalni pohled

Centrum kardiovaskularni FAKULTNI IKK FN Brno
KTCH I NEMOCNICE . L
BRNO Centrum komplexni péce o VSV v dospélosti Brno

a transplantacni chirurgie Brno



Symptomy a prognéza ccTGA

=  Asymptomaticka —izolovana ccTGA

= Synkopa, presynkopa, intolerance zatéze pri AVB lll.st. ( 3.dekada)

= Cyanoza pfri VSD a pulmonalni stendze

= Srdecni selhani pri selhani systémové PK (4.-5.dekada)

= Trikuspidalni regurgitace systémové AV chlopné

= Mortalita 16% ve 40ti letech, median umrti 38,5 roku, nejcastéjsi priciny:
= Srdecni selhani

1.0
= SiRové tachyarytmie e,
= N&hla srde&ni smrt g°
(0,1% /rok, 13-26% pac. s ccTGA) 9;5 o
NYHA I-Ii g .
E
5 ]
0.0 - .‘
10 20 30 40 20 60 Ta
McCombe A et al. Open Heart 2016. Age (years)
Connelly MS et al ] Am Coll Cardiol 1996;27:1238-1243 Figure 1. Kaplan-Meier survival curve for all patients with congeni-
tally corrected transposition.
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Komplexni ccTGA, DORY

= Aortai plicnice odstupuiji z pravé komory, transpozicni postaveni velkych tepen, VSD, PuS

19/11/2015 18:20:36
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CT koronarografie
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