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Co znamena vrozené korigovana transpozice velkych tepen?

= CCTGA nebo , double disco”

Dvoji diskordance:

e Atrio-ventrikularni diskordance a
* Ventrikulo-arteridlni diskordance

e Vznika chybnou rotaci bulboventrikularni trubice doleva
misto doprava v embryonalnim vyvoiji

Pravad komora = systémova !!! Hypertroficka a dilatovana

e Aorta vepredu vlevo

* Paralelni pribéh velkych tepen

e Chybi aorto-mitralni kontinuita

* Abnormalni poloha septa kolmo na frontalni rovinu

* Echokardiograficky nelze ziskat kvalitni zobrazeni v PLAX




Vrozené korigovana transpozice velkych tepen (CCTGA)

* CCTGA je vzacna vada, tvori 0,5 =1 % vSech VSV, (nas soubor 2 %)

e jzolovana CTGA: 1 % - 10 % vSech CCTGA (nas soubor 33%)

muze byt diagnostikovana az v dospélosti !!!

* CCTGA s pridruzenymi vadami:

CCTGA s pridruzenymi
vadami

+VSD: 75-80 %
+ PS :40-60%
+ dysplasticka systémova trikuspidalni chlopen, napf.

Ebsteinoidni malformace: 30 %

+ ASD: 12 %

Izolovana CCTGA

+ AR: 25 %

Dextrokardie v 25 %

Funkcné spolec¢na komora s I-malpozici velkych tepen , , ,
Brida, Circulation 2018



Abnormalni prevodni systém u CCTGA

Histv svazek probiha dopredu a kranidlné, povrchové, pred plicnici, je zranitelny

Ant Anterior node
. , . e & bundle
Sinusovy uzel umistén normalné,
T 1
AV uzel atypicky vepredu a nahore v pravé sini, '
Post /
"

Invertovana raménka (levé vpravo, pravé vlevo)
Usual Atrial Arrangment
Prevodni systém elongovany a snadno zranitelny, fragilni

Baruteau, JAHA, 2017

CCTGA: Casté prevodni poruchy, vCetné AVB 3. st.

pfi narozeni AVB 3.st. v 5-10 %, celkové v priméru 30 %

EF testovani: detekce arytmii, progresivniho AV bloku nebo rizika nahlé srdecni smrti.
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CCTGA s (rezidualni) pulmonalni stenozou (PS dynamicka, subvalvarni, SAM), LVOTO

Rezidualni LVOTO (subvalvarni PS) se zvysenym tlakem v
subpulmonalni komore mulze mit priznivy vliv na regurgitaci na
systémoveé trikuspidalni chlopni diky poloze septa (septal shift)
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Jak korigovat CCTGA, kdyz uz je vrozene korigovana?

* lzolovana CCTGA CCTGA s pridruzenou vadou (VSD, PS, aj.)

* Bez operace

Z0stava systémova PK
Neni-li zkratova vada, nema
izolovana CCTGA cyandzu

* TVP, TVR v dospélosti - korekce
regurgitace na systémoveé
trikuspidalni chlopni

Fyziologicka korekce:
uzavér VSD, odstranéni PS
z(Ostava systémova PK

Anatomicka korekce — ,,double-switch”
pouze u malych déti s dobrou funkci LK
NE u dospélych!!!
= dvoji zména cirkulace:

Senning/Mustard na Urovni sini a

arterialni switch s pfenosem koronarnich tepen
nebo Rastelli s konduitem na drovni velkych tepen

L-malpozice velkych tepen a funkcné
spolec¢na komora, velky VSD

* TCPC pokud neni PH a
jsou-li splnény dalsi podminky



Pacienti s CCTGA v dospélosti

Nas soubor: 1998 — 2023

77 dospélych pacientl s CCTGA = 2 % z 3800 dospélych pacientl s VSV

Izolovana CCTGA : 33 %, vétSinou s regurgitaci na systémové trikuspidalni chlopni

Komplexni CCTGA s pridruzenymi vadami: 66 %

Indikovani k TX: 6x (8 %)

Tézka cyandza: 4x

TCPC: 4x



Co by mél sledovat ambulantni kardiolog u CCTGA?

Klinicky stav a vykonnost (spiroergometrie, 6-min WT, aj.)

Prevodni poruchy (ekg, Holter-ekg, zaznamnik ekg)

Regurgitace na systémové AV chlopni (vlevo, morfologicky trikuspidalni)
Velikost a funkci systémové pravé komory (vlevo), EF, longitudinalni strain,
Znamky srdecniho selhavani, NT-proBNP, zakladni laboratorni nalezy

Obstrukce LVOTO (vpravo) pod plicnici

Vcasné odeslani do specializovaného centra, necekat na tézkou dysfunkci systémové pravé komory a symptomy

Sledovani ve specializovaném centru:

Podrobna diagnostika (v€etné MRI srdce, + LGE, fibr6za myokardu)
Rozhodnuti a provedeni operace regurgitace na trikuspidalni chlopni (funkéné mitralni regurgitace)

Implantace trvalého kardiostimulatoru: pfi AV blokadé 3.st. primarné BiV a aktivni fixace v morfologicky levé komore bez
trabekul,

Implantace BiV pfi srde¢nim selhani, CRT

Zarazeni do transplantacniho programu



Hlavni problémy u CCTGA v dospélém véeku

Prevodni poruchy

Regurgitace na systémove trikuspidalni chlopni

Dysfunkce systémové pravé komory

Srdecni selhani

e Subvalvarni pulmonalni stendza



Komplikace u izolované CCTGA podle véku
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Figure 2 Prevalence of complications for each decade.
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Corrected transposition of the great arteries
without associated defects in adult patients:
clinical profile and follow up

Patrizia Presbitero, Jane Somerville, Filippo Rabajoli, Susan Stone, Maria Rosa Conte

Br. Heart J. 1995;74:57-59



Lécba AV blokady a srdecniho selhani CRT

Biventricular pacing should be considered in case
of complete AV block or >40% ventricular pacing lla C

requirement.
ESC. Guidelines, EHJ 2021

Pacienti s AV blokem 3.st. a CCTGA maji dostat primarné biventrikularni stimulaci

Pri vice nez 40% komorové stimulace, je BiV stimulace prevenci pozdni dysfunkce systémové PK

U BiV bylo popsano zlepseni systolické i diastolické funkce systémoveé pravé komory a zlepseni NYHA tfidy
Nedoslo ke zlepseni regurgitace na systémové trikuspidalni chlopni

CRT jako most k TX nebo trvalé mechanické podpore



Lécba regurgitace na systémové trikuspidalni chlopni

Recommendations for intervention in congenitally cor-
rected transposition of the great arteries

Recommendations Class® Level®

In symptomatic patients with severe TRjand pre-

served or mildly impaired systemic RV systolic
function|(EF >40%)] TV replacement is indicated.

[ In asymptomatic patients with severe TR]and pro-
gressive systemic RV dilatation and/or mildly

impaired systemic RV systolic functinnl{EF >407%),

TV replacement should be considered.

lla C

In symptomatic patients with severe TRland more

than mildly reduced systemic RV systolic function
(EF <40%)) TV replacement may be considered.

e A cO asymptomaticky
pacient s EF pod 40 % ???

- Vysoce rizikova operace s
moznym dalSim
poklesem EF

- Transplantace srdce

Individudlni rozhodnuti



Vliv regurgitace na systémové trikuspidalni chlopni na prezivani CCTGA

( _ ] ] )
Regurgitace na systémové

trikuspidalni chlopni vyznamné

zhorsuje prezivani pacientu s CCTGA.
J

Po 20-letém sledovani zilo jen 50%
pacientd s CCTGA a trikuspidalni
regurgitaci a 95 % bez ni.

Survival (%)

30| === A|l Patients (n= )
201 === NoTI, (n=23) Na TR se podili jak vrozené

TI, (n=17) = abnormalni chlopen (Ebsteinoidni
* malformace), tak dilatace a

T T T T T T™

0 5 10 15 20 25 30 35 dysfunkce systémové PK.
Years of Observation

o

Brida, Circul, 2018



Vliv predoperacni EF systémové PK na prezivani
po nahradé systémové AV chlopné u pacientt s CCTGA

Pacienti po nahradé trikuspidalni

1001 ;
F * chlopné s predoperacni EF < 40 %
I meli vyznamné horsi dlouhodobé
=~ preZivani oproti pacientlim s
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g o
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% i pacientt s predoperacni EF < 40%
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Mongean, JACC, 2011
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Vliv dilatace systémové pravé komory na prezivani
po chirurgické intervenci systémové AV chlopné u pacientu s CCTGA
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Pacienti s predoperacnim end-diastolickym
rozmeérem pravé komory 260 mm méli
vyznamne kratsi dlouhodobé prezivani nez
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Number at risk

Group: <60
32

Group: >=60
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Deng, JAHA, 2018
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pacienti s mensi systémovou pravou komorou.
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Vliv predoperacniho systolickém tlaku v systémové PK
na prezivani po nahradé systémové AV chlopné u pacienttu s CCTGA
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Plastika trikuspidalni chlopné u CCTGA
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CCTGA, ASD, DXC, SVI, pred TVP méla EF 40%, TR-4.st.

2016 TVP
2017 gravidni, porodila syna sekci z gynekol. indikace




Srovnani dlouhodobého prezivani po TVP a TVR u CCTGA
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Number at risk
Group: TVP
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Group: TVR Deng, JAHA 2018
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Rozdil v prezivani po TVR a TVP u CCTGA neni vyznamny, u TVP je vice rezidualnich regurgitaci



Chirurgicka korekce regurgitace na trikuspidalni chlopni u CCTGA

Rada autord preferuje nahradu trikuspidalni chlopné oproti plastice, ktera neni u CCTGA

doporucovana pro horsi vysledky a vysoky pocet rezidualnich regurgitaci.

| podle guidelines je trikuspidalni nahrada metodou volby (Baumgartner, EHJ, 2021)

Funkce a velikost systémoveé pravé komory u CCTGA v dobé nahrady trikuspidalni chlopné

predikuje dlouhodobou funkci pravé komory.

Pri RVEF 240 % v dobé pred operaci trikuspidalni chlopné, je 10-leté preziti 75%,

pfi RVEF < 40% preziva po 10 letech jen 40 % pacientd.

Mongeon FP, Connolly HM, Dearani JA, Li Z, Warnes CA. . ] Am Coll Cardiol. 2011



Percutancons tricuspid salve repair osing MitraClip® for the
treatment of severe tricuspld valve regurgitation in a patient with
congenitally corrected tramsposition of the great arteries
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Mitra-clip u TR u CCTGA



Dysfunkce systémové pravé komory u CCTGA (stredni a tézka)
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Figure 2. Probability of freedom from moderate or severe RV dysfunction
as a function of increasing age. (N = 168 because data were unavailable to
make this determanation in 14 pﬂti&ﬂm_]

Vyznamna dysfunkce
systémoveé pravé komory
narusta s vékem,
nesignifikantné pomaleji u
izolované CCTGA.

Ve 40 letech ma
vyznamnou dysfunkci PK
50% CCTGA s pridruzenymi
lézemi a 40% s izolovanou
CCTGA.

Graham JACC, 2000



Srdecni selhani u izolované CCTGA a s asociovanymi vadami
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Figure 1. Probability of freedom from CHF for group 1 (associated lesions)
and group 11 (no significant associated lesions) as a function of increasing
age (N = 175 instead of 182 because it was unclear in 7 patients whether
they had clinical CHF).

Srdecni selhani se objevuje
po 20. roce zivota a je
vyznamne castéjsi u CCTGA
S asociovanymi vadami nez
u izolované CCTGA.

Ve 40 letech ma srdecni
selhani 60 % CCTGA s
asociovanymi lézemi a 30 %
s izolovanou CCTGA.

Graham JACC, 2000



Lécba srdecniho selhani u CCGA

Vcasné odstranéni regurgitace na systémové trikuspidalni chlopni

CRT zvazit resynchronizacni |écbu

Medikamentozné — chybi data a randomizované studie

Z meta-analyz malych studii se zd3, Ze ACEI, ARB, beta-blokatory ani antagonisté aldosteronu nezlepsuji

prognozu, velikost a funkci PK ani zatézovou kapacitu (VO2max) (Zaragoza-Macias, Circulation, 2018)

Redukce morbidity u vice symptomatickych pacientt uzZivajici Valsartan — snizené riziko nezadoucich prihod u

symptomatickych pacientd, randomizovana studie (Van Dissel, 2018, Int J Cardiol)

Empiricky jsou uzivany pri symptomech diuretika, ACEI, ARB, ARNI, glifloziny
Beta-blokatory maiji riziko bradykardie a AV blokady
Pri akutni dekompenzaci diuretika, pozitivné inotropni léky

Transplantace srdce



Tehotenstvi u CCTGA

2018 ESC Guidelines for the
management of cardiovascular

diseases during pregnancy.
Regitz-Zagrosek V, Roos-Hesselink
JW, EHJ 2018

2021 ESC Guidelines for ACHD,
Baumgartner, EHJ, 2021

mWHO |

mWHO il

mWHO 11 mWHO I1-111 mWHO IV
Diagnosis (if other- Small or mild Unoperated atrial or Mild left ventricular impair- | Moderate left ventricular Pulmonary arterial
wise well and — pulmonary stenosis ventricular septal ment (EF =45%) impairment (EF 30-45%) hypertension
licated — patent duct defect
uncomplicated) patent duchis = Hypertrophic Previous peripartum cardio- Severe systemic ventricu-
rteri
arteriosus Repaired tetralogy of | cardiomyopathy myopathy without any resid- | lar dysfunction (EF <308

— mitral valve prolapse
Successfully repaired
simple lesions (atrial or
ventricular septal defect,
patent ductus arteriosus,
anomalous pulmonary

venous drainage)

Atrial or ventricular

ectopic beats, isclated

Fallot

Maost arrhythmias
{supraventricular
arrhythmias)

Tumer syndrome
without aortic
dilatation

Mative or tissue valve dis-
ease not considered WHO

I or IV {mild mitral stenosis,

moderate aortic stenosis)

Marfan or other HTAD
syndrome without acrtic
dilatation

Aorta <45 mm in bicuspid
aortic vatve pathology

Repaired coarctation

Atrioventricular septal
defect

ual left ventricular impairment

Mechanical vabre

Systemic right ventricle with
good or mildly decreased

ventricular function

Fontan circulation.
If otherwise the patient is well
and the cardiac condition

uncomplicated

Unrepaired cyanotic heart

disease
Other complex heart disease
Moderate mitral stenosis

Severe asymptomatic aortic

stenaosis

Maoderate aortic dilatation
(4045 mm in Marfan syn-
drome or other HTAD;
45-50 mm in bicuspid aortic
valve, Turner syndrome ASI
20-25 mmim?, tetralogy of
Fallot <50 mm)

Ventricular tachycardia

or MYHA dlass l1-V)

Previous peripartum car-
diomyopathy with any
residual left ventricular

impairment
Severe mitral stenosis

Severe symptomatic

A0ITIC STenosis

Systemic right ventricle
with moderate or
severely decreased ven-

tricular function

Severe aortic dilatation
(=45 mm in Marfan syn-
drome or other HTAD,
=50 mm in bicuspid
aortic valve, Turner syn-
drome ASI =25 mmim?,
tetralogy of Fallot =50

mm)
Vascular Ehlers—Danlos
Severe (rejcoarctation

Fontan with any

complication

Risk

Mo detectable increased
risk of maternal mortality
and nofmild increased

risk in morbidity

Small increased risk of
maternal mortality or
moderate increase in

morbidity

Intermediate increased risk
of matemal mortality or
moderate to severe

increase in morbidity

Significantly increased risk of
maternal mortality or severe

morbidity

Maternal cardiac

event rate

25-5%

57-10.5%

10-19%

Extremely high risk of
maternal mortality or

severe morbidity



https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Regitz-Zagrosek%20V%5bAuthor%5d&cauthor=true&cauthor_uid=30165544
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Roos-Hesselink%20JW%5bAuthor%5d&cauthor=true&cauthor_uid=30165544
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Roos-Hesselink%20JW%5bAuthor%5d&cauthor=true&cauthor_uid=30165544

Tehotenstvi u CCTGA

Riziko tehotenstvi zavisi na:

® funkénim stavu pacientky (NYHA)

funkci systémové pravé komory,

regurgitaci na systémoveé trikuspidalni chlopni,

pritomnosti arytmii (AV blok),

pridruzenych vadach,

mechanické protéze, aj.




Nase zkuSenosti s tehotenstvim u CCTGA

» 77 pacientll s CCTGA

 35zen

* 11 pacientek bylo téhotnych — 15 téhotenstvi, 13 Zivych zdravych déti
e 7xvaginalni porod bez komplikaci

» 7x sekce, z gynekologické i kardiologické indikace

e 1x UPT z rozhodnuti pacientky

VSechny pacientky, které meély EF systémové PK nad 45% a byly ve funkéni tridé NYHA I-1l s mirnou nebo

stredni regurgitaci na trikuspidalni chlopni - meély téhotenstvi i porod bez komplikaci, porod vétsSinou vaginalni
J

KOMPLIKACE u 2 pacientek (predvidatelné)
e 1x zhorSeni dusnosti v téhotenstvi a po porodu, nutnost diuretik,
* Pacientka byla pred téhotenstvim ve funkcni tfidé NYHA II-lll, trv. KS, EF 35-40%, TR 3.-4.st.

e 1x v,ﬁravidité trombdza mechanické protézy pfi nedostatecné antikoagulaci, plicni edém s urgentni chirurgickou
renahradou mechanické protézy v MO, pacientka prezila, dité neprezilo

* PridalSim téhotenstvi akutni sekce pro krvaceni pri antikoagulacni Iécbé, matka i dité prezili



Sportovni aktivity

Pravidelny pohyb a sportovni aktivity jsou vhodné u pacientd s dobrou funkci systémové pravé
komory, NYHA I-II

U tézké trikuspidalni regurgitace nebo dysfunkce systémové PK jen lehké pohybové aktivity s
odpocinkem, dle tolerance

Vyloucit nadmeérnou zatéz a vrcholovy sport

* VV\yhodou jsou opakovana spiroergometricka vysetreni

Profylaxe IE

* U mechanické chlopné

e U trikuspidalni plastiky

e U rezidudlniho defektu komorového septa
e PYi pretrvavajici cyandze




Zaver — co sledovat a na co si dat pozor u CCTGA ?

* Presna diagnoza

* Prevodni poruchy, AV blok 3.st. — BiV KS

* Fyzickd zdatnost (VO2max), NYHA trida

e Laboratorni parametry véetné natriuretickych peptidi

» Kvantifikace regurgitace na trikuspidalni chlopni

e Kvantifikace systolické funkce systémové pravé komory, CAVE pri EF pod 40 %
* Profylaxe IE

Ve specializovaném centru:
e zvazeni chirurgického (pripadné katetrizacniho) vykonu u trikuspidalni regurgitace — véasna indikace !
* Poradenstvi stran téhotenstvi a porodu
e Zvazeni chirurgického vykonu u neoperované CCTGA s pridruzenymi vadami (VSD, PS, AR...)
e Zarazeni do transplantacniho programu
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