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Transpozice velkych arterii

e Muzi: Eeny 2:1

Atrio-ventrikuldrni
konkordance a
ventrikulo-arterialni
dyskordance

° JeanduCha'

* Komplexni
* VSD (45%)
* LVOTO (20%)
° COA (5%)
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Atrialni korekce — dlouhodobé preziti
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1979 — 1997: 454 pacientu
Casna mortalita 9,25%
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Figure 1 Kaplan-Meier long-term and transplantation-free survival
celkem according to operative technique Mustard (MUS) versus Senning (SEN).
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Atrialni korekce — dlouhodobé dusledky

* Stendzy tunell systémovych i plicnich
Zil

Dysfunkce sin.uzlu, SVT,
VT, NS

e Zkraty tunell — paradoxni embolizace

Plicni hypertenze

e LVOTO + SAM mitralni chlopné

Regurgitace
systémové AV
chlopné

-

Dysfunkce systémové pravé

komory
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Atrialni korekce — dlouhodobé dusledky

e Ztrata sinusového rytmu — bradykardie
e SVT (ztrata preloadu — tuhé tunely)
* VT

* Monomorfni okolo zaplat LVOTO
* Polymorfni pri selhani systémové PK

» Sekundarni pfi rychlé SVT v dUsledku
ischemie a nizkého srdecniho vydeje

e Smrt — NS pri arytmii nebo
terminalnim srdecnim selhani
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Dysfunkce sin.uzlu, SVT,
VT, NS

Plicni hypertenze

- Zkrat/stenéza
| tunelu

}| Obstrukce
LVOT

Regurgitace
systémové AV

chlopné

Dysfunkce systémové pravé
komory
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Atrialni korekce — dlouhodobé dusledky

Dysfunkce sin.uzlu, SVT,
VT, NS

* Systolicka dysfunkce systémové pravé

komory

Plicni hypertenze

* Sekundarni progresivni trikuspidalni
regurgitace

Regurgitace
systémové AV
chlopné

-

Dysfunkce systémové pravé

komory
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* 1163 pacient(, 28 center
31 KCH TV, 280 revize tunelt

e 10leté sledovani

* 66 umrti, 19 Tx, 6 MCS

* Prediktory

VT

QRS>120 ms
Zavaina dysfunkce
Komplexita TGA
Hospitalizace pro S|

Journal of the American College of
Cardiology =
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Original Investigation

Long-Term Outcomes After Atrial
SwitchOperation for Transposition
oftheGreat Arteries

Craig S. Broberg MD, MCR * 9 &=, Alexandra C. van Dissel MD * b,

Jessica Minnier PhD <, Jamil Aboulhosn MD 9, Robert M. Kauling MD €,

Salil Ginde MD f, Eric V. Krieger MD 2, Fred Rodriguez Il MD P, Tripti Gupta MD /,
Sangeeta Shah MD i, Anitha S. John MD, PhDJ, Timothy Cotts MD K,

W. Aaron Kay MD !, Marissa Kuo MD |, Cindy Dwight RN, ND !, Patricia Woods NP 2,

Jeremy Nicolarsen MD ™, Berardo Sarubbi MD ", Flavia Fusco MD ",
Petra Antonova MD °...Alexander R. Opotowsky MD, MMSc * * bb
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Atrialni korekce — pozdni intervence CR

 Pozdni intervence

Nahrada trikuspidalni chlopné 10 pacientu (2,2%)

Revize stendzy tunell 10 pacientu (2,2%)

Uzaver rezidualniho VSD 1 pacient

Plastika trikuspidalni chlopné 1 pacient (pro IE)

Plastika LVOTO a nahrada mitralni (subpulmonalni) chlopné pro vyznamnou
regurgitaci 1 pacient



Prava komora - anatomie

* Komplexni tvar
* Vtokova ¢ast od TV k inzerci papildrnich svall
* Trabekularni ¢ast-télo a hrot (,,peristalticka” pumpa)

» Vytokova/infundibularni ¢ast (netrabekuldrni, muskuldrni,
elongovana)

e Sténa 3-5 mm
e Odlisné usporadani vlaken myokardu, longitudinalni kontrakce
e VétsSi EDV a nizsi EF nez LK (v subpulmonalni pozici)

Membranous

component trabecular

component

\\-
203 British Heart Foundation




TGA — systémova prava komora

 Dilatace
e | ,normalni“ PK ma véetsi EDV nez LK a nizsi EF
» fyziologicka“ odpovéd na zvyseny afterload
» ,abnormalni dilatace ve srovnani s normalni i tlakove pretizenou PK (TOF
predoperacné)
* Reddington
* Neexistuje korelace mezi rozmeéry PK a parametry zatézového testu

e Hypertrofie
* Reakce na zvyseny afterload
* Nejvice cirkumferencialni vrstva myokardu komory
e Zmnozeni okrsku fibrozy




TGA — systémova prava komora

e Koronarni prutok
* Abnormity pribéhu koronarnich arterii
* Defekty perfuze prokazany SPECT, provazeny poruchami kinetiky

* Prokazana zavislost na veku pri operaci (dlouhodoba
hypoxemie)

* Neprokazana zavislost na operaci v mimotélnim obéhu

Lubiszewska, JACC

* Snizeni coronary flow reserve=, mismatch” zasobeni 02 pri
hypertrofii PK




TGA-systémova prava komora

* Chronotropni inkompentence

e Porucha plnéni pri snizené kapacitanci intraatridlnich tuneld

* Nedostatecné zvyseni tepového objemu pri zatézi pri normalni
kontraktilité PK
e Reddington, Circulation, 2002
* Horsi pInéni levé komory
* Reich, Heart, 1998




TGA-systémova prava komora
Echokardiografie

* Rozmeéry
e Subjektivni hodnoceni funkce




Echokardiografie
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Magneticka rezonance

* Anatomie, funkce PK; flow velocity mapping —
regurgitacni frakce; MR angiografie — velké tepny;
gadolinium enhancement — fibrdza; myocardial tagging-
dyssynchronie

* Mozna variabilita hodnoceni

* Vypocet objemu z kratké osy, neni univerzalni
konsensus

 Definice hranice endokardu /trabekulizace,
papildrni svaly)

* Usek tésné pod TV obtizné hodnotitelny,
,sestup” TV anulu v systole

* Aneurysma RVOT




e Hodnoceni funkce PK pomoci MR - volumetricka
metoda a semiautomaticka detekce endokardu

e




Magneticka rezonance srdce

* www.childrenshospital.org




Echo vs. MRI

* Echo je metodou prvni volby ke zhodnoceni velikosti a funkce PK

e VétsSina parametr( je semikvantitativni, neméri objemy PK a EF primo, ALE staci ke
klinickému rozhodnuti a progndze rizika

* MR je metodou volby pro presné a reproducibilni méreni objemu, EF
PK

 Kombinace obou metod poskytuje kompletni informaci o morfologii a
funkci PK



Systolicka dysfunkce systemove pravée komory

/Zavazna trikuspida

ni regurgitace




Indications for surgical intervention

In symptomatic patients with pulmonary
venous atrium obstruction, surgical repair
(catheter intervention rarely possible) is
recommended.

In symptomatic patients with baffle stenosis not
amenable to catheter intervention, surgical
repair is recommended.

In symptomatic patients with baffle leaks not

amenable to catheter-based closure, surgical

repair is recommended.

In patients with severe systemic (tricuspid) AV
valve regurgitation, without significant ventric-

ular systolic dysfunction (EF >40%), valve
repair or replacement should be considered,
regardless of symptoms.

PA banding in adults, as LV training with subse-
quent arterial switch procedure, is not

recommended.

Indications for catheter intervention

In symptomatic patients with baffle stenosis,
stenting is recommended when technically
feasible.

In symptomatic patients with baffle leaks and
cyanosis at rest or during exercise, or with
strong suspicion of paradoxical emboli, stent-
ing (covered) or device closure is recom-
mended when technically feasible.

In patients with baffle leaks and symptoms due
to L—R shunt, stenting (covered) or device
closure is recommended when technically
feasible.

In asymptomatic patients with baffle leaks with
substantial ventricular volume overload due to
L—R shunt, stenting (covered) or device clo-
sure should be considered when technically
feasible.

In patients with a baffle leak who require a
PM/ICD, closure of the baffle leak with a cow-
ered stent should be considered, when techni-
cally feasible, prior to insertion of transvenous
leads.

In asymptomatic patients with baffle stenosis,
stenting may be considered when technically

feasible.

©ESC 2020



Lécba selhani systémové PK

e Lécba — moznosti

* ACE inhibitory/ARNI/SGLT2
Betablokatory??
Eplerenon

Resynchronizace

Double switch, retraining levé komory

Transplantace srdce
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Atrialni korekce je zivot zachranujici vykon s dobrym prezitim do dospélosti

Pozdni dlisledky jsou Casté a zdvazné

Pozdni intervence u TGA jsou dusledkem kardiochirurgickych vykon( pfi
primarni korekci

rezidualnich nalezl a komplikaci



swinins  Bez chirurgické intervence se dozije jednoho roku jen
10% pacientu

Preziti podle typu korekce
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TGA — dlouhodobé preziti

» Zavaina trikuspidalni regurgitace  * Zavazna trikuspidalni regurgitace v
ihned po inicialni korekci dlouhodobém sledovani
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Degree of tricuspid valve regurgitation



TGA/atria

Preziti 14 let 80%, 25 let 77%
Roos-Hesselink, EHJ, 2004

Obstrukce vendznich tuneld
Arytmie

Dysfunkce pravé komory
* Po 25 letech az 61%

Intolerance zatéze a srdecni selhani

Shaddy, Expert Rev Cardiovasc Ther.
2008

ni redirekce — dlouhodobé dusledky

Probability of heart failure
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Echokardiografie

* MPI

e Zavislost na
preloadu,
afterloadu?



http://www.circ.ahajournals.org/cgi/content/full/110/20/3229/FIG1

TGA

* MR angio

e volume rendering technique

* multiplanar reformation
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