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Uvodni slovo

Odbornd doporuceni tykajici se péce o pacienty s vro-
zenou srdecni vadou, ktefi se doziji dospélosti, jsou do-
kumentem rozsahlym, ¢lenitym a rlznorodym. Jde opét
samoziejmé nikoliv o preklad, ale o vytah, pfi snaze o za-
chovani pavodniho smyslu a pfehlednosti textu.

Veskera odborna doporuceni jsou samoziejmé zaloze-
na na mediciné zalozené na dlkazech (EBM). Tabulky 1
a 2 shrnuji univerzalné platné tfidy doporuceni a uroven
dikaza.

Zatimco jind odbornd doporuceni jsou vyslovené mo-
notematicka, zde se setkdvame s pestrou skalou vroze-
nych srde¢nich onemocnéni, kterd maji zcela odliSnou
patofyziologii, klinicky obraz a také samoziejmé lécbu.
Korekce nékterych vad navic pfinasi dals$i mozné kompli-
kace a problémy, takze mnozstvi situaci a klinickych scé-
narud, se kterymi je mozné se setkat, timto dale nardsta.
Z toho vyplyvd, Ze tento cesky souhrn je také pomérné
delsi, nez jsou ostatni ,souhrny doporucenych postupl”;
vétsi zestrucnéni by ovsem vedlo nevyhnutelné ke ztraté

srozumitelnosti — a celd myslenka pfehledného souhrnu
by tak ztratila smysl.

Autofi tohoto prehledu se snazili stvofit dokument,
ktery by se vyvazené vénoval jednotlivym diagnostickym
jednotkdm s tim, Ze pfimérené vice pozornosti je véno-
vdno vadam castéjsim a tém, kterym se budou vénovat
i terénni kardiologové. Ponékud méné prostoru je dano
vadam vzacnym, které vzdy budou predmétem péce kom-
plexniho kardiocentra (u vyslovené obtiznych dilemat
bude stejné specialista hledat oporu v originalu Evropské
kardiologické spolecnosti [ESC]).

V celém dokumentu, v zdjmu zachovani jisté svétovosti
a s odkazem na plvodni dokument, jsou uzivany anglické
zkratky, které jsou samoziejmé také v uvodu prelozeny.
Déle povaZzujeme za ucelné ponechat v ceském textu pu-
vodni cislovani kapitol textu ESC; to s védomim, Ze né-
které odstavce jsou v ¢eském prehledu UpIné vynechany.
Autofi maji nadéji, Ze to ¢eskym kardiologim nebude
pfitézi, a naopak to usnadni orientaci v origindlnim ang-
lickém dokumentu.

Za autorsky kolektiv,
Dan Marek

1 Preambule

Obsahuje informaci o tom, Ze doporucené postupy ESC
jsou pribézné aktualizovany, podileji se na nich odbor-
nici z jednotlivych oborl a odkazuji také na evropské re-
gistry, které dokumentuji redlnou praxi a poskytuji lepsi
porozuméni tomu, jak jsou doporucené postupy ve sku-
tecnosti implementovany.

Autofi doporucenych postupt neobdrzeli zadnou fi-
nancni podporu ze strany komercnich firem. Doporuce-
né postupy jsou autorizovany ¢leny Comittee for Practice
Guidelines (CPG) a fadou nezavislych expertl.

Doporucené postupy jsou z originalni podoby (full text)
také pretvoreny do stru¢nych edukativnich prezentaci na
dana témata (slides), kapesnich GL (pocket version), leta-
ka a prehlednych karet (booklets, summary cards) a for-
my vhodné pro smartphony.

2 Uvod

2.1 Zdavodnéni potieby novych
doporucenych postupt

Uplynulo deset let, béhem kterych se rozvinuly nové inter-
vencni techniky a bylo nové stratifikovano riziko nemoc-
nych s vrozenou vadou, ktefi dospéli do rliznych vékovych
kategorii. Proto byl také pojem ,grown-up” congenital
heart disease (GUCHD) zménén na ,,adult” (ACHD).

2.2 Obsah téchto doporucenych postupt

Kromé diagnostiky, ¢asovani intervence, odhadu rizika
a vybéru spravné lé¢ebné metody se doporucené postupy
zabyvaji také srdec¢nim selhanim, plicni hypertenzi a in-
fekéni endokarditidou. Navazuji na dalsi specifickd dopo-
ruceni ESC.
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Tabulka 1 - Tfidy doporuceni

Tridy doporuceni Definice Doporucena formulace
Trida | Dukazy a/nebo vieobecny souhlas, Ze dany postup nebo lécba jsou
prospésné a ucinné.
Trida Il Rozporuplné diikazy a/nebo nejednotny nazor, Ze dané diagnostické postupy/lécba jsou prospésné a Ucinné.
Trida lla Vétsina dlikazl a poznatkl ukazuje, Ze dané diagnostické postupy/ Mélo by byt zvazeno
|é¢ba jsou prospésné a ucinné.
Trida Ilb Prospésnost a Gcinnost daného postupu jsou méné presvédcivé
podlozeny dikazy/nazory
Trida Il Existuji diikazy nebo vseobecny souhlas, Ze dané postupy/lécba nejsou

prospésné a ucinné a v nékterych pfipadech mohou byt skodlivé.

Tabulka 2 - Uroven dtkazt

Je v8eobecny souhlas odbornikd a/nebo data
z malych studii, retrospektivnich studii ¢i registrd.

Uroven diikaz(i C

C (konsenzus expert(). Déle je jasné, Ze dulezitou roli

2.3 Nova podoba doporucenych postupt €nzus expertt € Jasne au 0
v konkrétnim pfipadé ACHD mUze hrat také uroveri a do-

Je zduraznéna koncentrace na prakticka doporuceni.
Nové se objevuji kapitoly ,nédméty pro dalsi vyzkum”
a ,key messages”.

2.4 Uplatnéni novych doporucenych postupu

stupnost zdravotnické péce (pristroje, experti a kardio-
centra...) v regionech, a proto odklon od doporucenych
postupl mUze byt za jistych okolnosti ospravedInitelny.

2.5 Co je nového v téchto doporucenych

postupech

Autofi chapou, Ze evidence pro management ACHD je
zatim minimalni a doporuceni jsou ponejvice na urovni

Prehledné je sumarizovano v tabulce 3.

Tabulka 3 - Vybrana revidovana doporuceni (R), nova doporuceni (N) a nové koncepty
Arytmie (ve verzi 2010 Zzadna doporuceni pro arytmie nebyla)

N e ZdUraznéni dlezitosti pochopeni pficiny, mechanismu arytmie a anatomie zékladni ICHS

e ZdUraznéni vyznamu multidisciplinarniho pfistupu pro optimalni écbu arytmie pred perkutannimi nebo chirurgickymi
zakroky nebo soubézné s nimi

e Zohlednéni casné katétrové ablace jako alternativy k dlouhodobé Iékarské Iécbé symptomatickych SVT a VT za predpokladu,
Ze je vykon provadén v centrech se zkusenostmi

¢ Cileni na anatomické istmy souvisejici s VT u pacientl s korigovanou Fallotovou tetralogii se setrvalymi VT pred perkutanni
nebo chirurgickou reintervenci v RVOT, protoze tyto postupy mohou vést k nedostupnosti substrat VT

 Uzndni souvislosti mezi bradykardii a IART a potencialni pfinos implantace PM

Eisenmengerav syndrom/Plicni arterialni hypertenze

N
N
N
R Zdlraznéte vyznam strategie postupné terapie PAH U pacientt s Eisenmengerovym syndromem se snizenou zatéZovou
u Eisenmengerova syndromu a pouziti 6MWT pro kapacitou (vzdélenost 6MWT < 450 m) by méla byt zvédzena lécebna
rozhodnuti o zahdjeni lécby. strategie s po¢atecni monoterapii antagonisty endotelinovych
receptor(l, ndsledovana kombinovanou lé¢bou, pokud se pacientlim
nedatri lépe.
Zkratové vady
N U pacientd se zkratovou vadou a neinvazivnimi znamkami zvjseni PAP je povinné invazivni méfeni PVR.

Pokracovani na dalsi strané
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Tabulka 3 - Vybrana revidovana doporuceni (R), nova doporuceni (N) a nové koncepty

N/R

Upravena doporuceni pro uzavieni zkratu (kdyz Qp : Qs > 1,5) podle vypocitaného PVR:

3-5 WU: ttida lla pro ASD, VSD a PDA

Pri rozhodovani o chirurgickém uzavieni ASD vezméte
v Uvahu vyssi vék.

Katetrizacni uzavér VSD se stal alternativou chirurgie
u vybranych pacientd, zejména u rezidualniho VSD.

Pozadujte kardiochirurga-specialistu na vrozené vady
pro uzavér parcialniho AVSD.

Specifikujte pfitomnost fibrilace sini nebo PH jako
indikatory zékroku na chlopni u AVSD.

Zvazte moznost fenestrovaného uzavieni ASD.

Povazujte desaturaci pfi cvi¢eni jako kontraindikaci pro
uzavreni ASD, VSD, AVSD a PDA.

Obstrukce LVOT a aortopatie

R

Zvyste tfidu doporuceni z lla na | u low-flow-low-
gradient (LFLG) AS pro intervenci.

Je snizena dolni hranice dopplerovského gradientu pro
indikaci intervence u LVOTO z 50 na 40 mm Hg.

Zahrnte hodnoty BNP a zvysené PAP do indikace pro
intervenci pfi valvularni AS.

Potvrdte gradienty tlaku invazivnim méfenim
a preferujte stentovani pii koarktaci a rekoarktaci,
pokud je to technicky mozné.

Katetrizacni uzavér VSD se stal alternativou, zejména u rezidualnich
VSD, VSD $patné pfistupnych chirurgicky a u muskuldrnich VSD
centralné umisténych v mezikomorové prepazce.

U asymptomatickych pacientu s tézkou levostrannou regurgitaci AV
chlopné, zachovanou funkci LV (LVESD < 45 mm a/nebo LVEF > 60
%), vysokou pravdépodobnosti Uspésné plastiky chlopné a nizkym
chirurgickym rizikem je tfeba uvaZovat o intervenci na chlopni pfi
pritomné fibrilaci sini nebo systolickém PAP > 50 mm Hg.

Intervence by méla byt zvaZena u asymptomatickych pacientd

s normalni EF a bez abnormalit zatéZzovych testd (viz ¢ast 4.5.1),

pokud je chirurgické riziko nizké a existuje jeden z nasledujicich

nalez:

¢ \/lyrazné zvysené hodnoty BNP (> trojnasobek normalniho rozmezi
korigovaného podle véku a pohlavi) potvrzené opakovanymi
mérenimi, bez dalsiho vysvétleni.

e Tézka PH (systolicky PAP v klidu > 60 mm Hg potvrzeny invazivnim
méfenim) bez dalsiho vysvétleni.

U normotenznich pacientl se zvySenym neinvazivnim gradientem potvrzenym invazivnim mérenim (peak-to-peak > 20 mm Hg)
by mélo byt zvazeno katetrizacni o3etreni (stentovani) koarktace, pokud je to technicky mozné.

U pacientt s mutaci TGFBRT nebo TGFBR2 (v¢etné Loeysova-Dietzova syndromu), ktefi maji onemocnéni korene aorty
s maximalnim prdmérem aortalniho sinu > 45 mm, je tfeba zvazit chirurgicky zakrok.

Pokracovani na dalsi strané
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Tabulka 3 - Vybrana revidovana doporuceni (R), nova doporuceni (N) a nové koncepty

N Elektivni chirurgicky zékrok u aneurysmat korene a/nebo ascendentni aorty by mél byt zvaZen u Zen s Turnerovym syndromem,
které jsou starsi 16 let, maji index priméru ascendentni aorty > 25 mm/m? a maji pridruZené rizikové faktory disekce aorty.

N

Obstrukce RVOT, Fallotova tetralogie, Ebsteinova anomadlie

R Upravte doporuceni pro chirurgicky zakrok u RVOTO
podle pfiznaka.

R Dejte prednost intervencni implantaci chlopné plicnice
u TOF.
R Specifikujte dilataci RV pfi indikaci nahrady plicni U asymptomatickych pacientu se zavaznym PR a/nebo RVOTO by
chlopné u TOF a pfi konduitu RVOT. méla byt zvazena nahrada plicni chlopné v pfitomnosti progresivni
dilatace RV na RVESVi > 80 ml/m? a/nebo RVEDVi > 160 ml/m? a/nebo
progrese TR alespori do stfedni vyznamnosti.
R V piipadé ASD pii Ebsteinové anomalii budte opatrni V pfipadé dokumentované systémové embolie, pravdépodobné
ohledné pripadného narustu tlaku RA nebo poklesu zpUsobené paradoxni embolii, by mél byt zvazen izolovany
srdecniho vydeje. katetrizacni uzavér (,device”) ASD/PFO. To viak vyzaduje pred

intervenci peclivé zhodnoceni, aby to nezpUsobilo zvyseni tlaku
v RA nebo pokles srdecniho vydeje.

Transpozice velkych tepen

R Snizte tfidu doporuceni pro zakrok na AV chlopni U pacientd se zavaznou systémovou (trikuspidalni) regurgitaci AV
u TGA/siriového switche z | na lla u symptomatickych chlopné bez vyznamné komorové systolické dysfunkce (EF > 40 %)
pacientd. by méla byt zvazena plastika nebo vyména chlopné bez ohledu na

priznaky.

R U pacientu s TGA/sinovym switchem vyZadujicich U pacientd s netésnosti prepazky, ktefi vyzaduji PM/ICD, by mélo
implantaci PM/ICD: vénujte pozornost pfitomnosti byt zvazeno uzavreni netésnosti prepazky, pokud je to technicky
netésnosti prepazky. mozné, pred zavedenim transvendznich elektrod.

N U ccTGA by méla byt zvaZzena biventrikularni stimulace v pripadé uplné AV blokédy nebo nutnosti stimulovat komoru ve > 40
% staha.

R Upravte indikace pro nahradu TV v ccTGA podle

pfiznakd a systémové ventrikuldrni funkce.
(Uroveri doporuceni pro symptomatické pacienty
s ccTGA z lla na ).

U asymptomatickych pacient s tézkou TR a progresivni dilataci
systémové RV a/nebo jeji mirné narusenou funkci (EF > 40 %) by
méla byt zvdzena nahrada TV.

R Anatomicka korekce (atridlni + arterialni switch) pro ccTGA byla z doporuceni odstranéna.
Univetrikularni srdce
N

Pokracovani na dalsi strané



168 Souhrn Doporuéeni ESC pro lé¢bu vrozenych srdeénich vad v dospélosti, 2020

Tabulka 3 - Vybrana revidovana doporuceni (R), nova doporuceni (N) a nové koncepty (Dokonceni)
Fontanova cirkulace

N Truala ifiovs arytmie s ychijm AV vedenim je emergentni stav a méla by byt okamité fesena elekrickou kardioverzi.

N U pacientu s arytmiemi je tfeba zvazit proaktivni ptistup pfi indikaci elektrofyziologického vysetieni a ablace (je-li to vhodné).
Je tfeba zvazit pravidelné vysetieni jater zobrazovacimi metodami (ultrazvuk, vypocetni tomografie, magneticka rezonance).

N

Anomalie koronarni arterie
N

A) Anomalni koronarni tepna z plicni tepny (ACAPA)

N UpacentisALCAPAse doporutuie chirurgickj zakrok.
N Chirurgicky zékrok se doporucuje u pacient s ARCAPA s priznaky, které Ize pricst anomalni koronarni tepne.
N U ARCAPA je tieba zvazit chirurgicky zékrok u asymptomatickych pacient s ventrikularni dysfunkci nebo ischemii myokardu

zpusobenou korondrni anomalii.
B) Anomalni aortélni ptivod koronarni arterie (AAOCA)
N

N Chirurgicky zakrok je tfeba zvazit u asymptomatickych pacienti s AAOCA (vpravo nebo vlevo) a zndmkami ischemie myokardu.

Chirurgicky zakrok je tfeba zvazit u asymptomatickych pacientti s AAOLCA bez znamek ischemie myokardu, ale s vysoce
rizikovou anatomii

Pojmenovani (ACHD)

Klasifikace slozitosti nemoci

Persondlni pozadavky na odborné centrum ACHD
NaruUstajici role biomarker pfi sledovani ACHD
Podrobnd a konkrétni doporuceni k 1é¢bé arytmie
Specifi¢téjsi a vypracovanéjsi doporuceni pro lécbu PAH
Doporuceni k pouzivani antikoagulancii

6MWT - test Sestiminutovou chlzi; AAOCA - anomalni aortalni pdvod koronarni arterie; AAOLCA - anomalni aortalni plvod levé
koronarni tepny; ACAPA - anomalni korondrni tepna z plicni tepny; ACHD - vrozend srdecni vada u dospélych; AF - fibrilace sini;
ALCAPA - anomalni levé korondrni tepna z plicni tepny; ARCAPA - anomalni prava korondrni tepna z plicni tepny; AS - aortélni stendza;
ASD - defekt sifiového septa; AV - atrioventrikuldrni; AVSD - defekt atrioventrikuldrniho septa; BNP — natriureticky peptid typu B;

CcTGA - vrozené korigovana transpozice velkych tepen; CHD - vrozend srdecni vada; CMR - magnetickd rezonance srdce; EF - ejekéni
frakce; HTAD - dédi¢né onemocnéni hrudni aorty; IART - intraatridlni reentry tachykardie; ICD - implantabilni kardioverter-defibrilator;
L-R - levopravy; LV - levd komora; LVEF - ejekéni frakce levé komory; LVESD - end-systolicky priimér levé komory; LVOT - vytokovy trakt
levé komory; LVOTO - obstrukce vytokového traktu levé komory; N - nové doporuceni; PAH - plicni arteridlni hypertenze; PAH-CHD —
plicni arteridlni hypertenze spojena s vrozenou srdecni vadou; PAP - tlak v plicni tepné; PDA - patentni ductus arteriosus; PFO — patentni
foramen ovale; PH - plicni hypertenze; PR - plicni regurgitace; PVR - plicni vaskularni rezistence; Qp : Qs — pomér plicniho k systémovému
pritoku; R - revidované doporuceni; RA - prava sifi; R-L — pravolevy; RV - pravd komora; RVEDVi - indexovany end-diastolicky objem pravé
komory; RVESVi - indexovany end-systolicky objem pravé komory; RVOT - vytokovy trakt pravé komory; RVOTO - obstrukce vytokového
traktu pravé komory; RVSP - systolicky tlak v pravé komore; SVT - supraventrikularni tachykardie; TGA - transpozice velkych tepen;
TGFBR - receptor transformujiciho ristového faktoru beta; TOF - Fallotova tetralogie; TPVI - transkatétrova implantace plicni chlopné;
TR - trikuspidalni regurgitace; TV - trikuspidalni chloper; UVH - univentrikularni srdce; VSD - defekt komorového septa; VT - komorova
tachykardie; WU - Woodovy jednotky.
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3 Obecné aspekty
3.1 Prevalence CHD

Celkové se na svété rodi asi 9/1 000 novorozencll s vro-
zenou srde¢ni vadou. Vice nez 90 % postizenych novo-
rozencl prezije do dospélosti. | kdyz v zdpadnich zemich
incidence CHD u nové narozenych spise klesd, celkova
prevalence ACHD v populaci nartsta. Dospélych s vroze-
nou vadou je tedy celkové mnohem vice nez déti s CHD.
Klasifikace CHD od lehkych po tézké je sumarizovana
v tabulce 4.

3.2 Organizace péce

Dokument zdUrazrnuje nutnost navaznosti péce a plynu-
Iého predani déti s vrozenou vadou od pediatrt do seg-
mentu péce o dospélé. Podle stupné a sloZitosti vady je
doporucena bud péce kardiocentra specializovaného na

vrozené vady, nebo obecného kardiologa, anebo péce
non-specialistd. Pracovni skupina The Working Group on
Grown-up Congenital Heart Disease ESC publikovala od-
borné stanovisko, na které doporucené postupy odkazuji
a kde je definovana strategie péce, personalni obsazeni,
trénink a doporucené vybaveni takovych specializova-
nych center pro ACHD. Je doporuceno, aby kazdd vada
byla minimalné jednou vysetfena v centru pro ACHD, tak
aby byla stanovena pfislusna uroveri péce. Je také zdUraz-
néna uloha pomocnych profesi — starost o mentdlni zdra-
vi, psychickou pohodu a kvalitu Zivota, a to v¢etné zavéru
zivota téchto pacienta.

3.3 Diagnosticky proces

Vedle klinického vysetieni je kladen daraz na precizni
dokumentaci anamnestickych dat — veskeré informace
o intervencich, paliativnich ¢ reparativnich operacich
hraji kritickou roli v budouci péci. Subjektivné vnimané

Tabulka 4 - Klasifikace komplexity srdecnich vad
LEHKE:

¢ Izolované vrozené onemocnéni aortalni chlopné a bikuspidalni aortalni chlopen
¢ |zolované vrozené onemocnéni mitralni chlopné (kromé padakové chlopné a vrozeného rozstépu cipu)
e Lehka izolovana plicni stendza (infundibularni, valvularni, supravalvularni)

¢ Izolovany maly ASD, VSD nebo PDA

e Uzavieny ASD typu secundum, defekty sinus venosus, VSD nebo PDA bez rezidui nebo nasledk, jako je zvétSeni komory, komorova

dysfunkce nebo zvyseny PAP.

STREDNE TEZKE: (korigované nebo nekorigované, pokud neni uvedeno; abecedni pofadi)

* Anomalni vyusténi plicnich zil (¢astecné nebo Uplné)

e Anomalni koronarni tepna odstupujici z PA

e Anomalni koronarni tepna odstupujici z protéjsiho sinu
e Aortalni stendza - subvalvularni nebo supravalvularni

e AVSD, castecny nebo Uplny, véetné ASD primum (bez onemocnéni plicnich cév)
e ASD secundum, stfedni nebo velky nekorigovany (bez onemocnéni plicnich cév)

* Koarktace aorty

e Bikavitarni prava komora

e Ebsteinova anomalie

e Marfantv syndrom a souvisejici HTAD, Turnertv syndrom

* PDA, stfedni nebo vyznamny nekorigovany (bez onemocnéni plicnich cév)

e Periferni plicni stendza

¢ Plicni stendza (infundibularni, valvuldrni, supravalvularni), stfedni nebo tézka

e Aneurysma/pistél Valsalvova sinu

» Defekt sinus venosus

» Korigovana Fallotova tetralogie

¢ Transpozice velkych tepen po operaci ,arterial switch”

¢ V/SD s pridruzenymi abnormalitami (bez onemocnéni plicnich cév) a/nebo se strednim nebo vyznamnym zkratem.

TEZKE: (Korigované nebo nekorigované, pokud neni uvedeno; abecedni poradi)
* Jakakoli CHD (korigovand nebo nekorigovana) spojend s plicnim vaskuldrnim onemocnénim (véetné Eisenmengerova syndromu)

e Jakakoli cyanoticka CHD (neoperovana nebo po paliativni korekci)

e Dvouvytokova komora

* Fontanova cirkulace

e Pferuseny aortdlni oblouk

e Atrezie plicnice (vSsechny formy)

* Transpozice velkych tepen (s vyjimkou pacientd po arteridlnim switchi)
e Univentrikuldrni srdce (v¢etné double inlet levé/pravé komory, trikuspidaini/mitraini atrezie, syndromu hypoplastického levého srdce,

jakékoli jiné anatomické abnormality s funkcné jednou komorou)

e Truncus arteriosus

* Dalsi komplexni abnormality atrioventrikularniho a ventrikuloarteridlniho spojeni (tj. crisscross heart, heterotaxické syndromy,

ventrikularni inverze).

ASD - defekt sinového septa; AV - atrioventrikularni; AVSD - defekt atrioventrikularniho septa; CHD - vrozena srde¢ni vada; HTAD -
dédi¢na onemocnéni hrudni aorty; LV - levd komora; PA - plicni tepna; PAP - tlak v plicni tepné; PDA - patentni ductus arteriosus; VSD —
defekt komorového septa.



170

Souhrn Doporuceni ESC pro 1é¢bu vrozenych srdec¢nich vad v dospélosti, 2020

symptomy 3patné koreluji s vysledky vySetfovacich metod
(zatézové testy), které se stavaji dulezitym ndastrojem pro
objektivni hodnoceni. Je dobré dokumentovat veskeré
zmény v zivotnim stylu, dennich navycich ¢i snizeni vy-
konnosti, nebot mohou prispét k objektivnimu posouzeni
pfipadného zhorseni. Je nutno oviem pamatovat na jiné
mozné priciny (anémie, pfirlstek na vaze atd.). NiZe jsou
uvedeny stézejni momenty pro pouziti jednotlivych zob-
razovacich metod.

3.3.1 Echokardiografie

Role echokardiografie je nezastupitelna — jde o zakladni
neinvazivni metodu, uZivanou jako vlbec prvni pro zhod-
noceni morfologie a funkce predsini a komor, posouzeni
prepazek, napojeni velkych arterii a pfipadné zhodnoceni
patologickych poméra. Kromé 1D a 2D echokardiografie
ma stale vétsi roli 3D echokardiografie. Dopplerovska
analyza je uzivana pro tkarovou analyzu spolu s 2D a 3D
strainem. Jde o klicovou metodu pro dlouhodobé sledo-
vani pacientua.

3.3.2 Magneticka rezonance (MR)

MR se stavd esencidlni pro diagnostiku vedle echokar-
diografie, pficemz kvalita obrazu neni zavisla na télesné
konstituci pacienta ¢i vhodném akustickém oknu. Caso-
prostorova rozlisitelnost se v posledni dobé rapidné zlep-
Sila. MR se stala zlatym standardem pro méreni srde¢nich
objemu a doplniuje echokardiografii vsude tam, kde vy-
sledky echokardiografie jsou nejasné ¢&i nepresvédcivé.
Lze ji také pouzit pro longitudinalni sledovani. MozZnost
hodnotit tkanovou charakteristiku (pfitomnost fibrézy)
z ni ¢ini naprosto unikatni metodu, kterd se stdle vice
uplatriuje i v oblasti péce o ACHD. Da se pouzit i ve spo-
jeni s intervencnimi metodami a pro 3D predoperacni re-
konstrukce.

3.3.3 Vypocetni tomografie (CT)

CT ma vynikajici prostorovou rozlisitelnost, kratky akvi-
zi¢ni Cas a je zvlasté vhodna pro zobrazeni velkych cév
a koronarnich arterii, typicky v akutnich situacich (disekce
aorty, embolie plicnice...). Zobrazeni srdecnich oddila vy-
Zaduje vétsinou vétsi davky radiace a MR je v této indika-
ci preferovana. Zminény jsou indikace a vyhodné pouziti
spolu s pozitronovou emisni tomografii (PET) pfi kompli-
kacich infek¢ni endokarditidy (abscesy).

3.3.4 Kardiopulmonalni zatézova vysetreni

V populaci CHD jsou zatéZova vysetfeni vhodna pro po-
souzeni kvality Zivota a funkéni kapacity. Objektivnimi
ukazateli mohou byt konsumpce O, nebo pomér venti-
lace a vydeje CO,, chronotropni a tlakova odpovéd, in-
dukované arytmie ¢i desaturace. Tyto parametry koreluji
s morbiditou a mortalitou pacientt s ACHD.

3.3.5 Katetrizace srdce

Indikace zahrnuji hodnoceni PVR, diastolické funkce ko-
mor (v¢etné konstriktivni a restriktivni fyziologie), méreni
tlakového gradientu, kvantifikaci zkratu, koronarografii
a vyhodnoceni mozné pritomnosti extrakardialnich kola-
teral a zkratQ.

U zkratovych vad s plicni hypertenzi je katetrizace
esencidlni pro stanoveni vazoreaktivity a posouzeni moz-

nosti zkrat uzavfit. NejpresnéjSi metodou pro spravné
posouzeni je stanoveni plicniho pritoku podle Fickova
principu spolu s méfenim spotreby kysliku.

3.3.6 Biomarkery

Natriureticky peptid typu B (BNP) a N-terminalni frag-
ment natriuretického propeptidu typu B (NT-proBNP) mo-
hou byt uzite¢né pro stanoveni prognézy a k sériovému
testovani, ale pfi stanoveni diagnézy srde¢niho selhani
jsou méné spolehlivé. Kazdy typ defektu ACHD ma totiz
jiné hrani¢ni hodnoty. Urcitou informaci mohou pfinést
vysoce senzitivni troponiny nebo vysoce senzitivni C-reak-
tivni protein (hs-CRP).

3.4 Terapeutické rozvahy

3.4.1 Srdecni selhani

Srde¢ni selhani postihuje 20-50 % dospélych s CHD
a je hlavni pficinou umrti. Rizikovi pacienti vyZzaduji
pravidelné kontroly, hemodynamicka rezidua a aryt-
mie vcasnou chirurgickou, popf. katetrizacni Iécbu.
Extrapolace vysledkd publikovanych studii terapie
srde¢niho selhdni na populaci s CHD neni mozna.
K progresivni dysfunkci vede chronické objemové
a/nebo tlakové pretizeni komor(y), poskozeni myo-
kardu (dUsledek limitované protekce béhem operace,
ventrikulotomie ¢i chronické hypoxie), ischemicka sr-
decni choroba a tachyarytmie. Pacienti s dvoukomoro-
vou cirkulaci a snizenou funkci systémové levé komory
jsou léceni konvencni terapii srde¢niho selhani, stejné
jako symptomaticti pacienti se selhdvajici systémovou
pravou komorou. V terapii se pouzivaji hlavné diureti-
ka. Vyznam podavani inhibitora systému renin-angio-
tenzin-aldosteron nebo beta-blokatorud je stejné jako
u pacientl se selhanim pravé subpulmondlni komory
nejasny. Terapie symptomatickych pacientl se selha-
vajici Fontanovou cirkulaci nebo pravolevym zkratem
m4é byt vedena s ohledem na rovnovahu mezi dostatec-
nym plnénim systémové komory a odporem systémo-
vého tecisté. Publikované zkusenosti s uzitim nového
léku sacubitril/valsartan u pacientd s CHD a srdecnim
selhanim jsou minimalni. Srde¢ni resynchronizacni 1é¢-
ba (CRT) je i pfes malou evidenci soucasti terapie sr-
dec¢niho selhani u pacienttd s CHD. Efektivita CRT je za-
visld na substratu — anatomii systémové komory (leva,
prava, funkcéné spolecna), pritomnosti strukturalni re-
gurgitace systémové atrioventrikuldrni (AV) chlopng,
primarnim onemocnéni myokardu, pfitomnosti jizev i
typu poruchy Sifeni vzruchu. Adekvatni terapie srdec-
niho selhdni pacientd s CHD je v kompetenci speciali-
zovanych center pro [é¢bu CHD.

Transplantace srdce je |é¢ebnou mozZnosti pro pa-
cienty s CHD v termindlnim srde¢nim selhani. Peri-
opera¢ni mortalita pacientd s CHD je vy33i nez u jinych
onemocnéni. U vybranych pacientld je mozné uziti
mechanickych srde¢nich podpor v indikaci , bridge to
transplant”, popf. jako ,destination therapy”. Casné
vysetfeni ve specializovaném centru pro lé¢bu CHD
k posouzeni moznosti transplantace je doporuceno
u vsech pacientl s CHD a pokrocilym srdec¢nim selha-
nim.
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Tabulka 7 - Riziko tachyarytmii a bradyarytmii u ACHD

Supraventrikularni arytmie Bradykardie
5 SND AV blokada
Typ CHD AVRT IART/EAT AF Setrvala VT SCD = ; = = ; =
vrozena ziskana vrozena ziskana
ASD secundum ++ ++ +) + +)
Sinus venosus o n +
defekt — superior
AVSD/primum ASD ++ ++ (+) (+) (+) ++
VSD + (+) + (+)? +
Ebstein - ++ + (+) ++P ++
TOF ++ ++ ++ ++ + +
TGA
Siriova korekce - = [ T +
Arterialni switch + +¢ (+) (+)
CCTGA ++ + + (+) +4+° + ++
Fontanova operace
Atriopulmonalni - "
e ++ + ++
spojeni
Intrakardialni .
Ny ++ + + ++
laterdlni tunel
Extrakardialni N N 4
konduit
Eisenmenger
Castecné paliace ++ ++ +44

CHD

Prazdné policka neznamenaji, ze se dana arytmie u konkrétni vady nemuze objevit.

(+) = minimalni riziko ~ + = nizké riziko

++ = stfedni riziko M +++ = vysoké riziko

ACHD - vrozena srde¢ni vada u dospélych; AF - fibrilace sini; ASD - defekt siflového septa; AV - atrioventrikularni; AVRT -
atrioventrikularni reentry tachykardie; AVSD - defekt atrioventrikularniho septa; CHD - vrozend srdecni vada; ccTGA - kongenitalné
korigovana transpozice velkych tepen; EAT - ektopicka sifiovd tachykardie; IART - intraatridlni reentry tachykardie; SCD - ndhla srdecni
smrt; SND - dysfunkce sinusového uzlu; TGA - transpozice velkych tepen; TOF - Fallotova tetralogie; VSD - defekt komorového septa;

VT - komorova tachykardie.

2Vzhledem k vysoké prevalenci VSD je celkové riziko v neselektované populaci pacientd s VSD minimalni.

®SCD muZe nastat v disledku SVT s rychlym AV pfevodem.
cRiziko VT je vy33i u komplexnich d-TGA.
4Nearytmicka.

3.4.2 Poruchy srde¢niho rytmu a nahla srde¢ni smrt

3.4.2.1 Arytmické substraty

Arytmie se u pacientl s ACHD objevuji jiz v mladsim véku,
nékteré jsou castéjsi u konkrétnich malformaci (tabulka 7,
oddil 4), souviseji s typem a nacasovanim operace ACHD.
Kombinace pravostranné atriotomie a objemového pre-
tizeni pfispivd k vysoké prevalenci sifovych tachykardii
(AT), jako je intraatridlni reentry tachykardie (IART) nebo
flutter sini. Rychly AV prevod vede ke zhorseni hemo-
dynamiky s rizikem ndhlé srde¢ni smrti (SCD). Stejné tak
ventrikulotomie a chirurgické zaplaty tvofi podklad pro
monomorfni komorové tachykardie (VT). U pacientd se
selhavajici systémovou ¢i subpulmondlni komorou jsou
Castéjsi polymorfni VT nebo fibrilace komor (VF).

3.4.2.2 Posouzeni a terapie pacienta se suspektni
¢i dokumentovanou arytmii

Diagnostika u symptomatickych pacientt zavisi na cet-
nosti obtizi (EKG holterovské vysetieni, kontrola pfi-

padné implantovaného kardiostimulatoru/implantabil-
niho kardioverteru-defibrilatoru [ICD], implantabilni/
externi smyckovy zaznamnik).

Dulezité je vylouceni vsech reverzibilnich pfic¢in arytmii
(napf. poruchy funkce stitné zlazy, infekce) a hemodyna-
mickych rezidui.

Hemodynamicky nestabilni arytmie vyZaduji oka-
mzité ukonceni bez ohledu na délku trvani/antiko-
agulaci dle platnych doporuceni. U hemodynamicky
stabilni IART/AF del$i nez 48 h je nutné vylouceni intra-
kardidlnich trombU (TEE) a/nebo adekvatni antikoagu-
lace (> 3 tydny) s farmakologickou kontrolou frekven-
ce beta-blokatory nebo blokatory kalciovych kanald
(u pacientt s normalni funkci systémové komory a bez
preexcitace). Cilem je vzdy zachovani sinusového ryt-
mu. Katétrova ablace, je-li mozna, je terapii volby a je
nadrazena dlouhodobé farmakoterapii. Antiarytmika
tfidy Ic mohou v dlsledku zpomaleni frekvence IART
vést k jeji deblokaci v AV uzlu s naslednym AV vede-
nim 1 : 1, a tim k akutnimu zhorSeni hemodynamiky.
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Tabulka 8 - Definice podtypt PH a jeji vyskyt u ACHD

Plicni hypertenze u dospélych nemocnych s vrozenou srdecni vadou

Definice
Plicni hypertenze (PH)
Prekapilarni PH (PAH)

mPAP > 20 mm Hg

mPAP > 20 mm Hg
PAWP < 15 mm Hg
PVR >3 WU

mPAP > 20 mm Hg
PAWP > 15 mm Hg
PVR < 3 WU

Izolovana postkapilarni PH

Kombinovana pre- a postkapilarni PH mPAP > 20 mm Hg
PAWP > 15 mm Hg
PVR >3 WU

Hemodynamické charakteristiky?

Klinické stavy
Vsechny

Zkratové vady pred korekci a po korekci (véetné
Eisenmengerova syndromu)
Komplexni VSV (v¢etné UVH, segmentéarni PAH)

Dysfunkce systémové komory
Dysfunkce systémové AV chlopné
Obstrukce plicni zily

Cor triatriatum

Stavy uvedené u izolované postkapildrni PH
Stavy uvedené u izolované postkapilarni PH
v kombinaci se zkratovou vadou/komplexni VSV

ACHD - vrozena srde¢ni vada u dospélych; AV - atrioventrikularni; mPAP - stfedni tlak v plicnici; PAWP - tlak v zaklinéni (pulmonary
artery wedge pressure); PH - plicni hypertenze; PVR - plicni vaskularni rezistence; WU — Woodovy jednotky.

2 Neddvna definice PH snizuje hranici hodnoty mPAP z > 25 mm Hg na > 20 mm Hg, ale soucasné vyZzaduje pro prekapilarni PH hodnotu
PVR >3 WU (Simonneau G, Montani D, Celermajer DS, Denton CP, Gatzoulis MA, Krowka M, Williams PG, Souza R. Haemodynamic
definitions and updated clinical classification of pulmonary hypertension. Eur Respir J 2019;53:1801913.)

Amiodaron lze uzit k prevenci recidivy AT/fibrilace sini
u pacientl s dysfunkci ¢i hypertrofii systémové komo-
ry nebo CHD, kde katétrova ablace neni efektivni i
mozna.

Nastaveni dlouhodobé antiarytmické terapie pfislusi
specializovanému centru pro lé¢bu CHD. Specifikace an-
tikoagulace viz oddil 3.4.7.

3.4.2.3 Dysfunkce sinusového uzlu, AV blokada,
zpomalené nitrokomorové vedeni

U asymptomatickych pacientd jsou indikovany opakova-
né holterovské monitorace.

U pacientd s ACHD, systémovou levou komorou a bi-
ventrikuldrni cirkulaci plati standardni indika¢ni kritéria
pro CRT. CRT je indikovana u pacientl s ejek¢ni frakci
(EF) systémové komory < 35 %, Stihlym komplexem QRS
a predpokladanym vysokym procentem komorové stimu-
lace. Alternativou je stimulace Hisova svazku. Efekt CRT
zavisi na ACHD, anatomii a pfi¢indch dyssynchronie (sys-
témova prava komora/jednokomorova cirkulace, AV re-
gurgitace, jizvy).

3.4.2.4 Nahla srdecni smrt a stratifikace rizika

SCD v dusledku komorové arytmie tvofi 7-26 % vsech
umrti dospélych s CHD. Ackoli je celkové incidence SCD
v populaci CHD mald (< 0,1 % rocné), nékteré CHD jsou
asociovany s vysokym rizikem SCD (tabulka 7). Identifika-
ce rizikovych pacientl neni snadna.

Pro pacienty s biventrikularni cirkulaci a systémovou
levou komorou plati standardni kritéria k implantaci ICD
v sekunddrni a primarni prevenci SCD.

S vyjimkou pacientd po korekci Fallotovy tetralogie
(TOF) neexistuji u pacientt s CHD specifickd doporuceni
pro primarné preventivni implantaci ICD. Alternativou
k transvendzni implantaci je u pacientd s absenci vendz-
niho pfistupu k srdci ¢i s intrakardidlnimi zkraty subku-
tanni ICD.

Doporuceni pro lécbu poruch srdecniho rytmu u dospélych

pacientti s CHD

Doporuceni Trida>  Urover

U pacientu se stfedné a velmi
komplexnimi CHD (tabulka 4)

a dokumentovanou arytmif

je indikovano vysetreni ve
specializovaném centru pro ACHD.

U pacientd s CHD a dokumentovanou
arytmii nebo vysokym rizikem

arytmie po intervenci (napf. uzavér
ASD ve vyssim véku) je indikovana
(re-)intervence ve specializovaném
centru pro ACHD s expertizou k dané
intervenci a k terapii poruch srdecniho
rytmu.

U pacientu s jednoduchymi CHD,
symptomatickymi paroxysmy SVT
(AVNRT, AVRT, AT a IART) nebo se SVT
s potencidlnim rizikem SCD (tabulka

7) je katétrova ablace nadrazena
dlouhodobé farmakoterapii.

U pacientu se stfedné a velmi
komplexnimi CHD, symptomatickymi
paroxysmy SVT (AVNRT, AVRT, AT

a IART) nebo se SVT s potencidlnim
rizikem SCD (tabulka 7) je nutné
zvazit katétrovou ablaci za
predpokladu, Ze bude provedena ve
specializovaném centru pro ACHD.

lla C

Katétrova ablace je indikovana jako
adjuvantni terapie k implantaci

ICD u pacientd s recidivujici
monomorfni VT, incesantni VT
nebo s elektrickou bouti, ktera neni
fesitelnd medikamentézné nebo
preprogramovanim ICD.

Pokracovani na dalsi strané
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Doporuceni pro lécbu poruch srdeéniho rytmu u dospélych

pacientti s CHD

Doporuceni pro lécbu poruch srde¢niho rytmu u dospélych
pacientd s CHD

Doporuceni

Katétrovou ablaci je nutné zvazit

u pacientl se symptomatickou setrvalou
monomorfni VT, u kterych neni

mozna medikamentézni terapie za
predpokladu, Ze ablace bude provedena
ve specializovaném centru pro ACHD.

Implantabilni kardioverter-defibrilator

Implantace ICD je indikovana u dospélych
s CHD prezivsich nahlou srdecni smrt

v dUsledku VF nebo hemodynamicky
netolerované VT po vysSetieni ke
stanoveni priciny udalosti a vylouceni
vsech reverzibilnich pficin.

Implantace ICD je indikovana u dospélych
s CHD a setrvalou VT po vysetreni
hemodynamiky a korekci rezidui,

je-li indikovéna. EP vysetreni je nutné

k identifikaci pacientd, ktefi by mohli
profitovat z katétrové ¢i chirurgické
ablace. Ta mize byt adjuvantni terapii
nebo alternativou k implantaci ICD.

Implantaci ICD je nutné zvazit u dospélych
s CHD, biventrikularni cirkulaci,
systémovou LV a symptomatickym
srdecnim selhanim (NYHA II/Ill) a EF <

35 % po > 3 mésicich optimalizované
medikamentdzni terapie, za predpokladu
prezivani v dobrém funkénim stavuc
podstatné déle nez jeden rok.

Implantaci ICD je nutné zvazit u pacientd
s CHD, neobjasnénou synkopou

s podezienim na arytmickou etiologii

a bud'pokrocilou dysfunkci komor, nebo
inducibilni VT/VF pfi PSK.

Implantaci ICD je nutné zvazit

u vybranych pacientd s TOF

a mnohocetnymi rizikovymi faktory
nahlé srdecni smrti — dysfunkce LV,
nesetrvald, symptomaticka VT, Sitka QRS
> 180 ms, rozsahlé jizveni RV v CMR nebo
inducibilni VT pfi PSK.

Implantaci ICD je mozné zvézit

u pacientt s pokrocilou dysfunkci
systémové RV nebo funkcné spolecné
komory (EF < 35 %) za pritomnosti
dalsich rizikovych faktord.

Kardiostimulator

Implantaci KS je nutné zvazit u dospélych
pacientd s CHD a brady-tachy syndromem
k prevenci IART, pokud je ablace
neuspésna, popr. neni mozna.

Implantaci KS je nutné zvazit u pacientd

s velmi komplexnimi CHD a sinusovou
nebo junk¢ni bradykardii (denni frekvence
< 40/min nebo pauzy > 3 s).

Implantaci KS je nutné zvazit u pacientd
s CHD a zhorSenou hemodynamikou

v dUsledku sinusové bradykardie nebo
ztraty AV synchronie.
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Implantace KS mize byt zvazena
u pacientu se stfedné komplexnimi CHD

a sinusovou nebo junkéni bradykardii lib C
(denni frekvence < 40/min nebo pauzy
>35).

ACHD - vrozena srdec¢ni vada u dospélych; ASD - defekt septa
sini; AT - sifiova tachykardie; AV - atrioventrikularni; AVNRT

- atrioventrikularni nodalni reentry tachykardie; AVRT -
atrioventrikuldrni reentry tachykardie; CHD - vrozena srde¢ni
vada; CMR - magneticka rezonance srdce; EF — ejek¢ni frakce; EP
- elektrofyziologicky; IART - intraatridlni reentry tachykardie; ICD
- implantabilni kardioverter-defibriltor; KS - kardiostimulator;
LV - leva komora; NYHA - New York Heart Association; PSK

- programovand stimulace komor; RV - pravé komora; SCD -
né&hla srde¢ni smrt; SVT — supraventrikularni tachykardie; TGA
—transpozice velkych tepen; TOF - Fallotova tetralogie; VF -
komorova fibrilace; VT - komorova tachykardie.

2Tfida doporuceni.

bUroveri dakaz(.

¢S ohledem na Siroké spektrum ACHD s poruchami LV, které se
mohou lisit od ziskanych vad, vy$simu riziku komplikaci spojenych
s implantaci ICD a nedostatku dat ohledné implantace ICD

v primarni prevenci u dospélych s CHD je vhodny individudIni
pfistup.

4 Nedostatecna data. Nékteré rizikové faktory jsou specifické pro
urcité vady, v¢. nesetrvalé VT, NYHA Il/Ill, vyznamné regurgitace
AV chlopné, sitky QRS > 140 ms (TGA).

3.4.3 Plicni hypertenze
3.4.3.1 Uvod a klasifikace

PH je dulezitym prognostickym parametrem u pacient(
s CHD, zejména v souvislosti s pldnovanym téhotenstvim
nebo pred kardiochirurgickym vykonem. PH je definové-
na zvysenim hodnoty invazivné méreného stfedniho tlaku
v plicnici nad 20 mm Hg (dfive to bylo > 25 mm Hg) a klasi-
fikace prekapildrni plicni hypertenze (PH) (také nazyvané
plicni arteridlni hypertenze [PAH]) vyzaduje zvyseni plicni
vaskularni rezistence > 3 Woodovy jednotky (WU) - viz ta-
bulku 8. Pficinou zvysené rezistence je obstrukcni vasku-
lopatie. Je dalezité rozliSovat PAH v souvislosti s CHD od
situaci se zvysenym plnicim tlakem levé komory (LV) (>
15 mm Hg), protoze |é¢ba PAH je u téchto stava neucin-
nd. Klinické subtypy PAH u CHD jsou uvedeny v tabulce 8.
U komplexnich CHD muaze byt PAH omezena na nékteré
plicni segmenty (segmentarni PAH) — nejcastéji u kom-
plexni plicni atrezie s defektem septa komor. PAH u CHD
je Castéjsi u Zen (tento rozdil mizi po uzavéru defektu,
roste s celkovym vékem a také s vékem, kdy byl uzavien
defekt). Podle registru CHD je prevalence PAH 3,2 %.

3.4.3.2 Diagnoza

Doporucené postupy pro lé¢bu PH uvadéji diagnostic-
ky algoritmus zvyraznujici roli pravostranné katetrizace
v odliseni pre- a postkapiladrni etiologie. Hodnoty jsou
uvedeny v tabulce 8.
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3.4.3.2.1 Diagnosticky postup PH u ACHD

Provedeni anamnézy, fyzikdlniho vysetieni, testovani
plicnich funkci, analyza krevnich plynt z tepenné krve,
zobrazovaci metody (zejména echokardiografie) a labo-
ratorni testy (krevni obraz, hodnota Zeleza [Fe], hema-
tokrit, infekéni onemocnéni a NT-proBNP). Pravostranna
katetrizace s odbérem etdZovych vzork( na oxymetrii je
doporucena v kontextu zdsadnich rozhodnuti jako na-
priklad zahajeni/monitorace vazodilata¢ni lécby, tého-
tenstvi, chirurgicky zdkrok. U nemocnych s Eisenmenge-
rovym syndromem je prah pro rozhodnuti o provedeni
pravostranné katetrizace vyssi. Invazivni monitorovani
neni naopak vyzadovano pro vedeni dlouhodobé |écby.
Zvyseny hematokrit zvySuje hodnotu plicni vaskularni re-
zistence.

3.4.3.2.2 Hodnoceni rizika

Nové postupy v 1é¢bé vedly ke zlep3eni vysledkd u nemoc-
nych s PAH-CHD, u ¢asti nemocnych jsou lepsi nez u idio-
patické PAH. U malych defektu je ale prognéza podobna
jako u idiopatické PAH, pravdépodobné v dUsledku po-
dobného proliferativniho vaskularniho postizeni.

3.4.3.3 Lécebné postupy PH u ACHD

3.4.3.3.1 Specializovana centra

Uspé&sna lécba je podminéna multidisciplinarnim pfistu-
pem specialistd v zobrazovacich metodach, kardiologii,
pneumologii, hematologii, infek¢nich nemocech, porod-
nictvi, anesteziologii, neonatologii, plicni hypertenzi,
hrudni a kardiovaskuldrni chirurgii, oSetfovatelské péci
a lékarské genetice.

3.4.3.3.2 Obecné postupy

Socidlni a psychologickd podpora, vakcinace a omezeni
vyrazné fyzické zatéze. Individualni sledovani. Zabranéni
téhotenstvi ve viech pfipadech prekapilarni PH. Oxygeno-
terapie je doporucena pfi trvalych hodnotach parcialniho
tlaku O, < 60 mm Hg v arterialni krvi, s vyjimkou nemoc-
nych s Eisenmengerovym syndromem, u kterych je indiko-
vadna oxygenoterapie pouze tehdy, pokud je dokumento-
vany vyznamny vzestup saturace O, a zlepSeni symptoma
pfi podani O,.

3.4.3.3.3 Antikoagulace

Pokud neni pfitomna sifiova arytmie, mechanickd chlo-
penni protéza a vaskularni protéza, neni rutinni podani
antagonist vitaminu K (VKA) doporuceno s vyjimkou
individualné zvazenych pfipadd. Pro poddni perordlnich
antikoagulancii nezavislych na vitaminu K (NOAC) nejsou
data. U nemocnych s Eisenmengerovym syndromem neni
podpora v datech pro rutinni podani antikoagulancii,
méla by byt ale zvdZena u nemocnych se siflovymi aryt-
miemi a méla by byt zvazena pfi plicni trombéze nebo
embolii a nizkém riziku krvaceni. U cyanotickych nemoc-
nych je riziko krvaceni zvysené a podani antikoagula¢ni
a protidestickové lécby by mélo byt zvazeno individualné.

3.4.3.3.4 Uzavér zkratu

Indikace uzavéru levopravého (L-P) zkratu bez selhani
pravé komory se |isi podle jednotlivych diagnéz (viz od-
dily 4.1-4.4) a méla by byt provedena ve specializovanych

centrech. Nejsou k dispozici dlouhodoba prospektivni
data svéddici pro pfinos uzavéru zkratu u nemocnych
s PAH u CHD. Rovnéz chybéji data, Ze testovani plicni va-
zoreaktivity, test uzavérem zkratu nebo biopsie plic po-
mohou v hodnoceni operability.

3.4.3.3.5 Medikamentézni lécba PAH

Nemocni s Eisenmengerovym syndromem a pravdépo-
dobné i dalsi pacienti s PAH-CHD profituji z medikamen-
tézni [écby a podle poslednich doporucenych postupt
pro lé¢bu PH vyzaduji proaktivni pfistup s |écbou zahr-
nujici parenterdini prostaglandiny, které funguji nejlépe
pfi ¢asném zahajeni |é¢by. Subkutanni nebo inhala¢ni
podani je preferovano pro riziko paradoxni embolizace
spojené s pritomnosti permanentniho centralniho Zil-
niho katétru a pravolevého (P-L) zkratu. Pouze velmi
mald ¢ast nemocnych, kterd ma pozitivni vazodilata¢ni
test (pokles stfedniho tlaku v plicnici [mPAP] priimérné
o vice 10 mm Hg a absolutné pod 40 mm Hg pfi inha-
laci NO), mlze byt lécena jen blokatory kalciovych ka-
nald. Test vazoreaktivity neni u PAH-CHD obecné dopo-
rucovan. Dlouhodobad domaci oxygenoterapie zlepsuje
obtize nemocnych s Eisenmengerovym syndromem, ale
neovliviiuje prezivani. Méla by byt indikovédna pouze

Doporuceni pro lécbu plicni arterialni hypertenze u CHD

Doporuceni Trida>  Uroven®

Nedoporucovat téhotenstvi u nemocnych
s CHD a potvrzenou prekapilarni plicni
hypertenzi.c

Rizikova stratifikace je doporucena u viech
nemocnych s PAH-CHD.¢

U pacientu s nizkym a stfednim rizikem po
korekci nekomplexni vady a prekapilarni
PH je doporuceno zahdjit peroralni
kombinaci nebo sekven¢ni kombinaci
IékG. Pacienti s vysokym rizikem by

méli byt Ié¢eni kombinaci Iékd véetné
parenteralnich prostaglandin(.c

U pacientu s Eisenmengerovym

syndromem se snizenou toleranci zatéze

(6MWT - vzdalenost < 450 m) by méla

byt zvézena lécebna strategie s inicialnim lla B
podanim antagonistl receptorl pro

endotelin s naslednou kombinovanou

|é¢bu, pokud nedojde ke zlepseni.

CHD - vrozena srdec¢ni vada; 6MWT - test Sestiminutovou chiizi;
PAH - plicni arteridini hypertenze.

2Ttida doporuceni.

bUroven dikazu.

Riziko béhem téhotenstvi je vysoké u pacientek s prekapilarni
plicni hypertenzi. U pacientd s postkapilarni plicni hypertenzi maze
byt niZsi, proto je provedeni pravostranné srdecni katetrizace
nezbytné u viech pacientl s podezienim na prekapildrni plicni
hypertenzi k potvrzeni diagnozy.

4Pro detaily viz 2015 ESC/ERS Doporuceni pro diagnozu a lécbu
plicni hypertenze.

¢Pro doporuceni ohledné vybéru Iékt a doporucenych lécebnych
algoritm0 upravenych podle rizika viz 2015 ESC/ERS Doporuceni
pro diagnézu a lé¢bu plicni hypertenze.
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u vybranych nemocnych s dokumentovanym vzestupem
saturace O, v arteridlni krvi a se zlepSenim symptomu.
Rutinni provadéni flebotomie neni doporuceno (viz od-
dil 3.4.8). Antagonista receptorl pro endotelin (ERA)
bosentan zlepsil toleranci namahy a snizil plicni vasku-
larni rezistenci (PVR) u nemocnych s Eisenmengerovym
syndromem a NYHA Ill. Vedle zlepseni kvality Zivota
nebyl jednoznacné dolozen efekt na mortalitu. Dalsi
ERA a inhibitory fosfodiesterazy typu 5 (PDE-5) sildena-
fil a tadalafil maji prokdzany funkcni a hemodynamic-
ky efekt podlozeny méné robustni evidenci. Zkusenost
s dalSimi pripravky pro lIé¢bu PAH (macitentan, selexipag
nebo riociguat) je limitovana, hlavné u pacientt s jed-
nodussimi korigovanymi vadami, kde je efekt [écby po-
dobny jako u pacientl s idiopatickou PAH. U pacienttd
s Eisenmengerovym syndromem vétsina center preferuje
vedeni lécby podle symptomu se zahajenim |é¢by pomo-
ci ERA nebo inhibitory PDE-5 s proaktivnim zvazenim
parenterdini 1é¢by. Efekt Ié¢by u segmentdrni PAH je
predmétem diskusi. Transplantace srdce-plice nebo plic
je moznosti ve specialnich pfipadech.

3.4.4 Chirurgicka lécba

Kardiochirurgicka lé¢ba ACHD vyZzaduje specidlni pozor-
nost vzhledem k tomu, Ze i mensi operace jsou spojeny
s riziky, kterd nejsou predikovatelnd konvencnimi sko-
rovacimi systémy. Specificky skérovaci systém vytvoreny
podle specifické databaze Society of Thoracic Surgeons
(STH) prokazal dobrou predikci, nicméné podobny systém
pro pediatrickou kardiochirurgii byl presnéjsi. To napovi-
dd, Ze u ACHD hraji dllezitou roli individualni komorbi-
dity. Protoze vysledky operaci provddéné kardiochirurgy
specializovanymi pro kardiochirurgii ACHD jsou jedno-
znacné lepsi, je doporuceno, aby dospéli pacienti s CHD
byli operovéni ve specializovanych multidisciplinarnich
centrech kardiochirurgy se zku3enosti v |é¢bé s ACHD,
s vyjimkou pacientt s bikuspiddlni aortdIni chlopni, vroze-
nou aortopatii (napf. Marfan(v syndrom) nebo defektem
septa sini ostium secundum bez anomdlniho ndvratu plic-
nich zil a absenci plicni vaskulopatie. Rovnéz roste zajem
o hybridni vykony.

3.4.5 Katetrizacni intervence

Cela fada katetriza¢nich nebo hybridnich vykonl posky-
tuje alternativu ke konvenénim kardiochirurgickym ope-
racim, mezi nejcastéjsi patii uzavéry defektu septa sini
typu ostium secundum, vzacnéji komorovych defektd,
PDA a celd rada dalSich vcetné katetrizacnich implantaci
pulmonalnich chlopni (transcatheter pulmonary valve im-
plantion, TPVI). Tyto vykony by mély byt provadény spe-
cificky vyskolenymi odborniky a soustfedovany do specia-
lizovanych center, kde péci poskytuji multidisciplinarni
tymy.

3.4.6. Infekéni endokarditida

Riziko infekéni endokarditidy (IE) je rtzné vysoké v za-
vislosti na typu postiZzeni. Doporucené postupy pro lécbu
IE z roku 2015 doporucuji profylaxi IE pfi zubnich vyko-
nech pouze pro pacienty s vysokym rizikem IE (chlopenni
protézy, véetné katetrizacné implantovanych, protetické
anuldrni prstence, anamnéza IE, cyanotické CHD a vsech-
ny CHD s protetickym materidlem po dobu Sesti mésic

po vykonu nebo celoZivotné, pokud je rezidudlni zkrat
nebo chlopenni regurgitace). Nespecifickd hygienicka
opatfeni jsou doporucena (zubni a kozni hygiena, asepse
u vsech invazivnich vykonud). Nemocni by se naopak méli
vyhnout tetovani a piercingu nebo by tyto zdkroky mély
byt provddény v optimalnich hygienickych podminkach.
Nedavné studie potvrdily vysoké riziko IE u nemocnych
po chlopenni chirurgii, zejména s anamnézou IE nebo pfi
pouziti konduit z bovinni juguldrni Zily, véetné katetri-
zacné implantované chlopné Melody.

3.4.7 Antitromboticka lécba

Pacienti s ACHD maji zvySené riziko tromboembolic-
kych prihod, evidence pro prevenci jsou omezené. Ské-
rovaci systémy (CHA,DS,-VASc a HAS-BLED) by mély byt
pouzivany v kombinaci s individualnim posouzenim.
NOAC jsou pravdépodobné stejné bezpecnd a ucinna
ve srovnani s VKA s vyjimkou mechanickych chlopen-
nich ndhrad a tézké mitralni stenézy. Antikoagulace
je doporucena u pacientl s fibrilaci sini (AF) a IART
a stfedné tézkou az tézkou CHD. Indikace antikoagula-
ce u nemocnych s Fontanovou cirkulaci neni jasna. Rizi-
ko krvaceni musi byt zvdZzeno proti riziku tromboembo-
lie, zejména u cyanotickych CHD. Sekundarni prevence
je indikovana po probéhlé tromboembolické pfihodé
nebo pfi ndhodném nalezu intrakardidlniho nebo in-
travaskularniho trombu.

3.4.8 Péce o cyanotické nemocné

Jedna se o velmi heterogenni skupinu rdznych postizeni,
z nichZ u nékterych mize dojit k rozvoji PAH a nasled-
né Eisenmengerova syndromu. Tito nemocni by méli byt
v péci specialistd na ACHD.

3.4.8.1 Mechanismy adaptace

Cyanéza indukuje sekundarni erytrocytézu, pravostran-
ny posun disocia¢ni kfivky oxyhemoglobinu a vzestup sr-
dec¢niho vydeje. Chronicka hypoxemie vede k erytropoe-
tinem stimulované erytrocytéze. Erytrocytéza mize byt
kompenzovand nebo dekompenzovand, kdy dojde ke
ztrdté rovnovdhy s nadmérnym vzestupem erytrocytd/
hemoglobinu, rlstu hematokritu s priznaky hypervisko-
zity.

3.4.8.2 Vicesystémové postiZzeni

Cyandza a sekundarni erytrocytéza postihuje celou rfadu
orgdnl (podrobnéjsi popis v originale téchto doporuce-
nych postupt).

3.4.8.3 Klinické projevy a prubéh

Do klinické prezentace patfi vedle palickovitych prs-
ta a skolidzy projevy zakladniho kardidlniho postizeni.
Mortalita je vyznamné vyssi u cyanotickych pacientl nez
u necyanotickych. Jako faktory predikujici umrti byly
identifikovany nasledujici: vék, pre-trikuspiddlni zkrat,
absence sinusového rytmu, nizkd klidovd saturace O,
a pfitomnost perikardialniho vypotku. Dale jsou za pre-
diktory mortality povazovany: trombocytopenie, tézka
hypoxie, kardiomegalie a zvyseny hematokrit v prabéhu
détstvi. Rovnéz nedostatek Zeleza je spojen s horsi pro-
gndézou. Hodnota BNP je prediktorem vyslednych ukaza-
telG u Eisenmengerova syndromu.
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3.4.8.4 Pozdni komplikace — pro jejich vycet viz
original téchto doporucenych postupi

3.4.8.5 Diagnostické aspekty

Pozornost musi byt vénovdna symptomum hypervisko-
zity a pritomnosti krvacivych/ischemickych komplikaci.
Saturace O, po péti minutach klidu a zatézova kapacita
maji byt pravidelné sledovany. Krevni odbéry museji ob-
sahovat: krevni obraz, objem erytrocyttd (MCV), feritin,
zelezo, saturaci zelezem, transferin a saturaci transferinu
pro casnou detekci deplece Zeleza, dale kreatinin, kyseli-
nu mocovou, koagula¢ni parametry, NT-proBNP, kyselinu
listovou, vitamin B,,.

3.4.8.6 Varovani pro hodnoceni laboratornich
testd

Koagula¢ni parametry: redukce objemu plazmy v dusled-
ku erytrocytézy. Mnozstvi natrium citrdtu ma byt uprave-
no, pokud je hematokrit > 55 %.

Hodnota hematokritu muze byt falesné zvysena pfri
elektronickém hodnoceni.

Hodnota glykemie mUze byt snizena (zvysena in vitro
glykolyza).

3.4.8.7 Indikace k intervenci

U cyanotickych pacienti bez PAH/Eisenmengerova syn-
dromu musi byt pravidelné zvazovany procedury, které
by mohly vést ke zlepseni kvality Zivota a snizeni morbi-
dity, pfipadné posuzovana vhodnost ke korekci vady (viz
oddil 4.15).

3.4.8.8. Medikamentozni lécba

Specificka lé¢ba PAH - viz oddil 3.4.3.

Arytmie: udrzeni sinusového rytmu. Individualizace
vykond, jako jsou ablace, epikardidlni kardiostimulatory/
ICD. Antiarytmika jsou velmi problematicka.

Terapeuticka flebotomie: pouze u stfedné tézkych/
tézkych projevl hyperviskozity (hematokrit > 65 %) pfi
absenci dehydratace a nedostatku Zeleza. Izovolumetric-
kd nahrada tekutin by méla byt provedena (750-1 000 ml
fyziologického roztoku po odstranéni 400-500 ml krve).

Transfuze krve: maze byt potfeba u anemie bez de-
ficitu Zeleza a nemd byt provedena podle konvencnich
indikaci.

Suplementace Zeleza: pfi MCV < 80 fL, depleci zasob
zeleza. Peclivd monitorace pro mozny rebound efekt.

Rutinni antikoagulace/podani kyseliny acetylsalicylové
(ASA): evidence nesvédci pro prevenci tromboembolic-
kych pfihod u cyanotickych pacientl. Zvysené riziko kr-
vaceni.

Indikace pro antikoagulaci: Flutter/fibrilace sini (cilova
hodnota mezinarodniho normalizovaného poméru (INR)
2,0-2,5, ptipadné vyssi pfi prfitomnosti dalSich rizikovych
faktord. Pozor na falesné zvysené INR pfi vy$Sim hemato-
kritu. Nejsou data pro podani NOAC.

Hemoptyza: pokud je infiltrat na rtg plic, je tfeba in-
dikovat CT. Bronchoskopie je rizikova, malokdy prospés-
na. Terapie spociva ve vysazeni antitrombotickych a an-
tikoagulacnich 1ékd a nesteroidnich antirevmatik. Lécba
hypovolemie a anémie, klidovy rezim, potlaceni kasle.
Selektivni embolizace bronchialnich tepen pro refrakter-
ni krvaceni. Probihaji studie pro inhala¢ni antifibrinoly-
tické léky.

Hyperurikemie: neni indikace Iécit asymptomatickou
hyperurikemii.

Dnavy zachvat — standardni [é¢ba.

3.4.8.9 Sledovani cyanotickych nemocnych

Celozivotni sledovani v intervalech 6 az 12 mésicli ve
specializovanych centrech (vyhledavani komplikaci,
krevni testy (3.4.8.8), edukace a redukce rizika (tabul-
ka 9).

Tabulka 9 - Strategie redukce rizik u cyanotickych CHD

Profylaktické postupy jsou zakladnim postupem k snizeni rizika komplikaci.

Stavy/aktivity, kterym je tfeba se vyhnout

e Téhotenstvi u pacientl s Eisenmengerovym syndromem
a s cyanotickymi vadami bez PAH, ale se saturaci O, < 90 %

* Nedostatek Zeleza a anémie (neprovadét neindikované
flebotomie - lécit nedostatek Zeleza a hypochromni anémii)

¢ Neindikovand antikoagulace

e Dehydratace

¢ Infekéni onemocnéni (ockovani proti chripce a pneumokokové infekci)
e Koureni cigaret, rekreacni drogy, nadmeérné uzivani alkoholu

* Transvenozni elektrody

e Intenzivni cviceni

e Akutni vystaveni vysoké teploté (sauna, horka sprcha/vana)
nebo velmi nizké teploté

e Antikoncepce obsahujici estrogeny

Dalsi postupy ke snizeni rizika komplikaci

e Pouzivat vzduchové filtry u intravendznich pfistupl k prevenci
vzduchové embolie

¢ Konzultace specialisty/specializovaného centra pred jakymkoliv
chirurgickym zakrokem nebo intervenci a nasazenim jakychkoliv [€k{

o Casné zahajeni ATB |écby pro infekce hornich cest dychacich

¢ Opatrné podévat nebo vibec nepodavat latky, které ovlivriuji
renalni funkce

¢ Radit pfi prevenci otéhotnéni

ATB - antibiotika; CHD - vrozena srde¢ni vada; PAH - plicni arteridini hypertenze.
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3.4.9.10 Dalsi doporuceni

Létani: komer¢ni lety jsou dobre tolerovany. Nutné sni-
Zeni stresu, dostatecna hydratace, prevence hluboké Zilni
trombédzy

Vysoka nadmorska vyska — vyhnout se nahlému vystu-
pu nad 2 500 metrd n. m. Postupny vzestup do 2 500 m n.
m. muze byt tolerovan.

Téhotenstvi u cyanotickych pacientek, bez plicni hy-
pertenze je spojeno s vysokym rizikem pro matku a plod,
vyzaduje sledovani ve specializovanych centrech. Predik-
tory nekomplikovaného porodu byly saturace O, > 85 %
a hemoglobin < 200 g/l. Téhotenstvi neni doporuceno
u Eisenmengerova syndromu a u cyanotickych pacientek
bez plicni hypertenze, ale se saturaci O, < 90 %.

Profylaxe infek¢ni endokarditidy u vSsech nemocnych.

3.5 Dalsi aspekty

3.5.1 Rozdily mezi pohlavimi

Dostupnd data pro porovnadni mezi muzi a Zenami si
z hlediska prevalence CHD, morbidity a mortality odpo-
ruji. Zjisténé rozdily vyzaduji dalsi vyzkum. P¥i rozhodové-
ni je tfeba brat v Uvahu, Ze Zeny maji mensi plochu téla.
Specifickou problematikou je rozhodovani pfi zvazovani
téhotenstvi.

3.5.2 ACHD ve vyssim véku

V soucasnosti se pfiblizné 90 % nemocnych s lehkymi,
75 % se stfedné zavaznymi a 40 % s komplexnimi CHD
dozije 60 let. Starsi populace, jejiz podil poroste, je cha-
rakterizovdna vice komorbiditami, arytmiemi vyssiho
véku (specificky AF), specifickymi geriatrickymi problémy
(kognitivni deficit, imobilita, senzorické poruchy) a vyza-
duje specificky pristup.

3.5.3 Planovani pokrocilé a paliativni péce
Vétsina pacientl, bez zavislosti na typu CHD, si preje dis-
kutovat oc¢ekdvanou dobu zivota a Zivot ohroZujici kom-
plikace. Jedna se o komplexni problematiku popsanou
v origindle téchto doporucenych postupl. Pokud to je
mozné, tak by se konzultaci méli zucastnit dalsi ¢lenové
rodiny, rovnéz preference nemocnych se mohou v case
ménit, proto je nutné tato témata pravidelné otevirat
a pfipadné o nich diskutovat.

3.5.4 Pojisténi a zaméstnani

Pro pacienty s ACHD je casto obtizné ziskat Zivotni, ces-
tovni nebo zdravotni pojisténi, pfipadné i hypotéky (vice
viz original doporucenych postupt). V adolescenci je pfi
vybéru vzdéldni a budouci kariéry tfeba brat v uvahu
mozné limitace plynouci napf. z neschopnosti provadét
tézkou fyzickou praci, nocni sluzby, omezeni dand nut-
nosti antikoagulace apod.

3.5.5 Cviceni a sport

Doporuceni se odviji od zakladni diagnézy CHD a potenci-
alnich komplikaci. Poradenstvi musi zhodnotit typ sportu
a prepokladané fyzické naroky. Obecné Ize konstatovat, Ze
Iékafi byli ve svych doporucenich pfili§ konzervativni i pres
to, Ze fyzicka aktivita je spojena s mnohymi vyhodami. Dy-
namickd zatéz je vhodnéjsi nez staticka. Podrobnosti jsou

diskutovany v Doporucenych postupech ESC pro sportovni
kardiologii a pohybovou aktivitu pacientt s kardiovasku-
[arnim onemocnénim, 2020. Je doporuceno stanoveni fy-
zické zdatnosti pred zahajenim sportovnich aktivit. Vétsina
pacientd s ACHD mUze bezpecné pravidelné sportovat ve
stfedni intenzité zatéze. Nékteré stavy, jako jsou dysfunkce
systémové komory, obstrukce vytokového traktu systémo-
vé komory, plicni hypertenze a hemodynamicky vyznamné
arytmie nebo dilatace aorty, vyZzaduji opatrnost.

3.5.6 Nekardialni operace

Postup by mél odpovidat principm Doporucenych po-
stupl ESC pro nekardidlni operace z roku 2014. Je nutné
zvazovat specifika ACHD. Faktory predikujici zvySenou
mortalitu a morbiditu jsou cyanéza, méstnavé srdecni
selhani, Spatny celkovy zdravotni stav, mladsi vék, plicni
hypertenze, operace respiracniho a nervového systému,
komplexni CHD a urgentni operace. Pacienti s komplex-
nimi CHD (Fontanova cirkulace, Eisenmengerdv syndrom,
cyanoticti pacienti) by méli byt operovani ve specializo-
vanych centrech. Dalsi faktory dulezité pro rozhodovani
a pédi jsou uvedeny v origindlnim znéni téchto doporu-
¢enych postupd.

3.5.7 Téhotenstvi, antikoncepce,
genetické poradenstvi

3.5.7.1 Téhotenstvi a antikoncepce

Vétsina pacientek s ACHD dobre toleruje téhotenstvi,
ale zeny s komplexnimi CHD maji zvy3ené riziko kompli-
kaci. Doporucené postupy ESC pro téhotenstvi a srdecni
onemocnéni byly publikovdny v roce 2018. Poradenstvi
pfed pocetim by mélo byt provddéno specializovanym
multioborovym tymem sloZzenym ze specialisty na ACHD,
porodnika a anesteziologa, v pfipadé potreby dalSimi
specialisty, v€etné klinického genetika. IndividudIni po-
souzeni rizika komplikaci by mélo byt zalozeno na mo-
difikované klasifikaci Svétové zdravotnické organizace
(WHO) (tabulka 10). Materska mortalita je 0-1 %, srdec¢-
ni selhani komplikujici téhotenstvi je vyskytuje v 11 %,
nejvyssi riziko je spojeno s PAH. Cyandza predstavuje
vyznamné riziko pro plod, pfi saturaci O, < 85 % je prav-
dépodobnost porodu zZivého ditéte < 12 %. Léky jako
inhibitory angiotenzin konvertujictho enzymu a VKA
predstavuji riziko pro plod.

Antikoncepce by méla byt pravidelné probirana z hle-
diska efektivity a bezpeénosti. U¢innost bariérovych me-
tod zavisi na compliance paru. Hormonalni antikoncepce
je vysoce ucinng, ale s minimalni evidenci o bezpecnosti
a u pacientek s preexistujicim vysokym trombotickym rizi-
kem (cyandzy, Fontanova cirkulace, mechanické chlopné,
predchozi trombotickéd pfihoda, PAH) by neméla byt in-
dikovana. Vice informaci, véetné problematiky asistova-
ného poceti — viz origindl téchto doporucenych postupu.

3.5.7.2 Genetické poradenstvi

Genetické poradenstvi, at uz s dalSim genetickym testova-
nim, nebo bez néj, by mélo byt minimalné zvdzeno u kaz-
dého nemocného s ACHD. Jedna se o dllezitou informaci
v péci o nemocné a pro rodicovské planovani. Je odhado-
vano, Zze 10-30 % strukturdlnich CHD m4& geneticky zaklad.
Poradenstvi je multidisciplinarni s integraci klinickych dat
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Tabulka 10 - CHD s vysokym a extrémnim rizikem téhotenstvi

Vyznamné zvysené riziko materské mortality nebo vyznamné
morbidity (tfida mWHO Ill) (vyskyt srdecnich pfihod 19-27 %)

Nekorigovana cyanotickd vada
Stredné tézka dysfunkce LV (LVEF 30-45 %)
Systémova RV s dobrou nebo lehkou dysfunkci

Fontanova cirkulace. Pokud je pacient jinak v dobrém stavu a bez
kardialnich komplikaci

Tézkda asymptomaticka aortalni stendza
Stfedné tézka mitralni stendza
Stiedné tézka dilatace aorty (40-45 mm u Marfanova syndromu

nebo jinych HTAD, 45-50 mm u BAV, 20-25 mm/m? u Turnerova
syndromu)

Mechanicka chlopenni néhrada

Extrémni riziko matefské mortality nebo vyznamné morbidity?
(tfida mWHO IV) (vyskyt srdecnich pfihod 40-100 %)

Plicni arterialni hypertenze
Tézka dysfunkce LV (LVEF < 30 % nebo NYHA lII-1V)
Systémova RV se stredné tézkou nebo tézkou dysfunkci

Fontanova cirkulace s jakoukoliv komplikaci
Tézka symptomatickd aortdini stendza
Tézka mitralni stendza

Tézka dilatace aorty (> 45 mm u Marfanova syndromu nebo jinych
HTAD, > 50 mm u BAV, > 25 mm/m? u Turnerova syndromu)

Tézka (re-)koarktace

BAV - bikuspidaIni aortalni chloperi; CHD - vrozena srde¢ni vada; HTAD - dédi¢né onemocnéni hrudni aorty; LV - levd komora;

LVEF - ejek¢ni frakce levé komory.
2V téchto pripadech by se mély nemocné téhotenstvi vyhnout.

Modifikovano podle Doporucenych postupt ESC pro kardiovaskularni onemocnéni v téhotenstvi, 2018

Tabulka 11 - Riziko opakovani vady pro rizné CHD podle

pohlavi postizeného rodice®

Riziko opakovani vady (%)?

Zeny Muzi
ASD 4-6 1,5-3,5
VSD 6-10 2-3,5
AVSD 11,5-14 1-4,5
PDA 3,54 2-2,5
CoA 4-6,5 2-3,5
Marfan/HTAD 50°
LVOTO 8-18 3-4
RVOTO (PS) 4-6,5 2-3,5
Eisenmenger(v syndrom 6 NR
TOF 2-2,5 1,5
Plicni atrezie/VV'SD NR NR
TGA D2
ccTGA 3-5p
UVH (HLHS) 21b

ASD - defekt sifiového septa; AVSD - defekt atrioventrikularniho
septa; ccTGA - vrozené korigovand transpozice velkych tepen; CoA
- koarktace aorty; HLHS - syndrom hypoplastického levého srdce;
HTAD - dédicné onemocnéni hrudni aorty; LVOTO - obstrukce
vytokového traktu levé komory; PDA - patent ductus arteriosus;

PS — pulmondlni sten6za; RVOTO - obstrukce vytokového traktu
pravé komory; TGA - transpozice velkych tepen; TOF - Fallotova
tetralogie; UVH - univentrikularni srdce; VSD - defekt komorového
septa.

* S vyjimkou Marfanova syndromu, hodnoty plati pro pacienty

s izolovanym srde¢nim postizenim, u kterych zndmé genetické
entity byly vylou¢eny. ¢ Upraveno podle Pierpont et al. ® Udaje
specifické pro pohlavi nejsou k dispozici ¢i relevantni.

a interpretaci genetickych testld. Genetickému testové-
ni a poradenstvi se vénuje konsenzudlni dokument ESC
z roku 2019. Dllezitym a specifickym aspektem poraden-
stvi je zhodnoceni rizika opakovani vady pro potomstvo,

které se pohybuje mezi 2-50 % a je vyssi u Zen. Rizika pro
jednotlivé stavy jsou uvedeny v tabulce 11. Nejvyssi rizi-
ko je pro postizeni jednoho genu a/nebo chromosomalni
abnormality, jako napfiklad Marfanv syndrom, syndrom
Noonanové, syndrom delece 22q11 (DiGeorgtv syndrom)
nebo syndrom Holtové-Oramuv. Fetdlni echokardiogra-
fie je doporucena v 19.-22. tydnu téhotenstvi, mize byt
provedena i ¢asnéji, v 15.-16. tydnu.

4 Jednotlivé vrozené srdecni vady

4.1. Defekt septa sini (ASD) a anomalni navrat
plicnich zil (PAPVD)

4.1.1. Uvod
ASD muze zlstat nepoznan do dospélosti. Jednotlivé
typy:

* ASD typ secundum (80 %).

e ASD typ primum (15 %) = inkompletni atrioventriku-
larni septalni defekt (AVSD).

¢ Defekt sinus venosus superior (5 %) spojeny s parcial-
nim nebo Uplnym anomalnim navratem pravostran-
nych plicnich zil do horni duté Zily nebo do pravé
siné.

¢ Defekt sinus venosus inferior (< 1 %) v blizkosti dolIni
duté Zily.

e Defekt typu nezastifeSeného koronarniho sinu (< 1
%), oddéleni koronarniho sinu od levé siné chybi ¢as-
tecné nebo uplné.

Velikost zkratu zavisi na poméru poddajnosti obou ko-
mor, velikosti defektu a poméru tlakd v obou sinich. Pri
vyssi poddajnosti pravé komory je zkrat levopravy, byva
vyznamny u defektd > 10 mm a zpUsobuje objemové pre-
tizeni pravé komory a zvyseny plicni pratok. Pfi snizeni
poddajnosti levé komory nebo zvyseni tlaku v levé sini
z jakékoliv priciny se zvétsuje levopravy zkrat. Hemody-
namickd vyznamnost ASD se proto muze zvySovat s vé-
kem. Snizend poddajnost pravé komory (pulmonalni ste-
noéza, plicni hypertenze) nebo vada trikuspiddlni chlopné
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mUze zmensit levopravy zkrat a/nebo zapficinit pravolevy
zkrat s cyanézou.

4.1.2 Klinické pfiznaky a pfirozeny pribéh
Pacienti jsou casto v dospélosti asymptomaticti, pfizna-
ky mohou nastoupit az po 40. roce véku (snizena tole-
rance zatéze, namahova dusnost, palpitace pfi supra-
ventrikularnich tachykardiich). Zivotni prognéza je sice
zhorsend, ale vyznamné lepsi nez dfive. Tlak v plicnici
mUze byt normalni, ale zvysuje se s vékem. Tézka plic-
ni hypertenze s plicni cévni chorobou je vzacnd (< 5
%). Se stoupajicim vékem pribyva tachyarytmii (flutter
nebo fibrilace sini). Systémové embolizace mohou byt
zpUsobeny paradoxni embolizaci pres defekt nebo pfi
arytmiich.

4.1.3 Diagnostika

e Poslechové: fixni rozstép druhé ozvy a systolicky Se-
lest nad plicnici.

e EKG: inkompletni blokdda pravého raménka Tawaro-
va (RBBB) a vertikalni sklon osy srdec¢ni, u inkomplet-
niho AVSD patologicky sklon doleva.

e Rtg: zvysena plicni kresba.

e Echokardiografie: zndmky objemového pretizeni
pravé komory (RV), odhad tlaku v plicnici, zdvaznost
trikuspidalni regurgitace. Detaily ASD secundum
a defekty typu sinus venosus vyZaduji jicnovou echo-
kardiografii (TEE).

e Srde¢ni magneticka rezonance (CMR): volumetrie RV,
defekty typu sinus venosus, odhad poméru plicniho
a systémového prutoku (Qp : Qs), anomalni plicni Zily.

e CT angiografie: prfesné zobrazeni anomalnich plic-
nich zil a dalSich anomalii.

e Srdec¢ni katetrizace: je vyzadovana pfi suspekci na
plicni hypertenzi z neinvazivnich vysetreni: systolicky
tlak v plicnici (SPAP) > 40 mm Hg.

e Z4téZové testovani: u pacientt s plicni arteridlni hy-
pertenzi k vylouceni zatézové desaturace.

4.1.4. Chirurgicka nebo katetrizacni lé¢ba
Indikace jsou shrnuty v tabulce ASD.

Doporuceni intervenci u defektu septa sini (ASD) nativniho

i rezidualniho

Doporuéeni Trida>  Uroven®

ASD je doporuceno uzavrit bez ohledu
na symptomy pii zndmkach objemového
pretizeni pravé komory, nejsou-li znamky
plicni hypertenze (PVR <3 WU) nebo
znamky dysfunkce levé komory.

Katetrizacni uzavér je doporucen jako
metoda volby pro ASD secundum, je-li
technicky mozny.

U starsich pacientu, ktefi nejsou vhodni ke
katetrizacnimu uzavéru, je tieba peclivé
vazit riziko chirurgického uzdvéru ASD
oproti jeho pfinosu.

U pacientt se zndmkami zvySeného PAP
podle neinvazivnich metod, je nutné
invazivni zméreni PVR.

Doporuceni intervenci u defektu septa sini (ASD) nativniho

i rezidualniho

Doporuceni Trida>  Urover®

U pacientt s chorobami levého srdce

je doporuceno testovani s prechodnym

uzavérem defektu balonkem a peclivé

zvazeni prinosu odstranéni levopravého

zkratu oproti potencialné negativnim C
nasledktm uzavéru ASD danym zvysenim

plnicich tlakd. Je bran v potaz uzévér

ASD, fenestrovany uzavér nebo ponechani

neuzavieného defektu.

U pacientl s podezienim na paradoxni

embolizaci (po vyloucenti jinych pficin) by

mél byt zvazen uzavér ASD bez ohledu na lla C
velikost defektu, za predpokladu absence

PAH a chorob levého srdce.

U pacientt s PVR 3-5 WU by mél byt

zvazen uzavér ASD pfi vyznamném lla C
levopravém zkratu s Qp : Qs > 1,5.

U pacientt s PVR > 5 WU muze byt zvazen

fenestrovany uzavér, pokud PVR klesne

po specifické plicni vazodilata¢ni 1écbé C
a zlistane vyznamny levopravy zkrat (Qp :
Qs > 1,5).

Uzavér ASD neni doporucen u pacientl

s Eisenmengerovou fyziologii, pacientl

s pretrvdvajici PAH a PVR > 5 WU navzdory
specifické plicni vazodilata¢ni 1é¢bé nebo
s desaturaci pri zatézi (pokles arterialni
saturace O, < 90 %).

ASD - defekt septa sini; PAH - plicni arterialni hypertenze; PAP -
tlak v plicnici; PVR - plicni vaskularni rezistence; Qp : Qs — pomér
plicniho k systémovému pratoku; WU — Woodovy jednotky.
2Tfida doporuceni.

bUroveri dakaz(.

e Chirurgicka lé¢ba ma nizkou mortalitu (< 1 %) u pa-
cientl bez vyznamnych komorbidit a dobré dlouhodobé
vysledky pfi operaci v détstvi a bez pritomnosti plicni hy-
pertenze.
o Katetrizacni uzavér je metodou volby u defektt typu
secundum pfi vhodné morfologii, pfi praméru defektu pfi
nafouknutém balonku < 38 mm a pfi dostatecné vzdale-
nosti okraji defektu od okolnich struktur (rimy), nejméné
5 mm (kromé rimu k aorté). Tyto pozadavky splfuje asi
80 % pacientl. Mortalita neni nulov4, ale nékolik neddv-
nych studii uvadélo mortalitu < 1 %. Siflové tachyarytmie
Casné po intervenci byvaji prechodné. Eroze stény siné,
predniho cipu mitralni chlopné nebo aorty i tromboem-
bolické komplikace jsou velmi vzacné. Antitromboticka
Iécba je doporucena nejméné na Sest mésicl (minimalni
dévka ASA je 75 mg). Vyskyt pozdnich arytmii a nezadou-
cich ptihod vyzaduje dalsi vyzkum. Pfi porovnani chirur-
gické a katetriza¢ni 1é¢by je podobnd mortalita, ale nizsi
morbidita a kratsi hospitalizace u katetrizacnich interven-
ci a méné reintervenci u chirurgického feseni. Pacienti
profituji z uzavéru ASD v kazdém véku.

U pacientt se systolickou a/nebo diastolickou dysfunk-
ci levé komory muze uzdvér ASD zhorsit srdecni selhani.
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Tito pacienti museji byt peclivé vysetfeni véetné katetri-
zac¢niho zhodnoceni hemodynamiky nativné a pfi okluzi
defektu balonkem k rozhodnuti o uzavéru, fenestrova-
ném uzavéru nebo ponechani defektu. Pfi zvyseni plni-
cich tlakd po uzavéru ASD muUze dojit ke zhorSeni sympto-
mU i celkového vysledku intervence.

U pacientl s PH je nutna kalkulace plicni vaskuldrni re-
zistence (PVR). Pfi PVR < 5 WU je uzavér ASD bezpecny, je
spojen s poklesem PH a zlepsenim symptomd. U pacientt
s PVR > 5 WU je zlepseni nepravdépodobné a pfi uplném
uzavéru ASD jsou vysledky horsi. Vazodilata¢ni testovani
se v soucasnosti jiz nedoporucuje pfi zvazovani uzavéru
|écba plicni arteridlni hypertenze (PAH) s naslednou reka-
tetrizaci. PFi poklesu PVR pod 5 WU a sou¢asném vyznam-
ném levopravém zkratu lze zvazit fenestrovany uzavér
defektu, jinak se uzadvér nedoporucuje.

U pacientl s flutterem nebo fibrilaci sini by méla byt
pfi chirurgickém vykonu zvazena kryo- nebo radiofrek-
vencni ablace (modifikovana procedura maze). Okluder
mUze omezit pfistup do levé siné pri pozdéjsich elektro-
fyziologickych intervencich.

U pacientl v pokrocilém véku, jejichz ASD neni vhodny
ke katetriza¢nimu uzavéru, musi byt peclivé zvazeno chi-
rurgické riziko pfi komorbiditach oproti potencidalnimu
pfinosu chirurgického uzavéru ASD.

4.1.5 Specifické aspekty izolovaného
anomalniho navratu plicnich zil

Anomalni ndvrat plicnich Zil nemusi byt asociovan s ASD
(typicky s defekty sinus venosus), ale mGze byt i izolova-
ny. ZpUsobuje objemové pretizeni pravého srdce, podob-
né jako ASD, avsak je-li izolovany, nemUze mit pravole-
vy zkrat a vyznamnost levopravého zkratu se nezvétsuje
u ziskanych chorob levého srdce.

Chirurgicka lé¢ba muze byt obtizna, pomaly tok v deri-
vované anomadlni plicni Zile maze vést k trombédze, zvlasté
u scimitar syndromu. Operace musi byt provedena kardio-
chirurgem s dobrou znalosti CHD (nejcastéji détsky kardio-
chirurg). Indikace chirurgického reseni je podobna jako
u ASD. U jediné anomadlni plicni Zily je méné casté, aby zp-
sobila objemové pretizeni vyZadujici chirurgickou léc¢bu.

4.1.6 Doporucené sledovani

Po intervenci nebo operaci je tfeba vyloudit rezidualni
zkrat, sledovat velikost a funkci pravé komory, trikuspi-
dalni regurgitaci, tlak v plicnici, vyskyt arytmii, EKG, v in-
dikovanych ptipadech holterovské monitorovani. Pacienti
mladsi 25 let bez rezidudlnich nalezd nevyzaduji dalsi sle-
dovani. Méli by vSak byt upozornéni na moznost pozdnich
arytmii. U pacientld operovanych do 40 let véku to byva
nejcastéji IART nebo flutter sini, ktery Ize Uspésné IéCit ra-
dio- nebo kryoablaci. Pacienti operovani po 40. roce véku
maji supraventrikuldrni arytmie ve 40-60 %, casta je fibri-
lace sini. Pacienti s rezidudlnimi nélezy, plicni hypertenzi
nebo arytmiemi by méli byt pravidelné sledovani, zvlasté
pfi uzavéru defektu po 40. roce véku. Po katetriza¢nim
uzavéru je doporuceno pravidelné sledovani v prvnich
dvou letech a dale kazdé tfi az pét let. Katetrizacni uzavér
muze komplikovat pfistup do levé siné pfi radiofrekvencni
ablaci. Po operaci defektu sinus venosus maze zUstat ste-
noéza horni duté Zily nebo derivované plicni zily.

4.1.7 Dalsi doporuceni

e Sportovni aktivity bez omezeni u asymptomatickych pa-
cientl, pokud neni pfitomna PH, arytmie nebo dysfunk-
ce pravé komory.

e Téhotenstvi ma nizké riziko, neni-li prfitomna PH. Riziko
paradoxni embolizace u neuzavienych defektd.

e Profylaxe IE je doporucena Sest mésicli po katetriza¢nim
uzavéru defektu.

4.2 Defekt komorového septa (VSD)
4.2.1 Uvod

Nejcastéjsi CHD v détstvi, Casto mlze dojit ke spontdnni-

mu uzdvéru CHD v détstvi.

Lokalizace defektu:

e Perimembrandzni (subaortalni): 80 %. K c¢aste¢nému
nebo Uplnému spontannimu uzavéru defektu muaze do-
jit tkdni septalniho cipu trikuspiddlni chlopné (vytvari
tzv. aneurysma membranézniho komorového septa).

e Muskularni (trabekularni): 15-20 %, mlze byt mnoho-
Cetny, Casty spontanni uzaveér.

e Vytokovy (suprakristalni, infundibuladrni, doubly com-
mitted): 5 %, mazZe byt sdruzen s progresivni aortalni
regurgitaci pfi prolapsu pravého koronarniho cipu do
defektu a s aneurysmatem Valsalvova sinu.

e VVtokovy (kanalovy typ): 5 %, mGze byt sdruzen se spo-
le¢nou atrioventrikularni chlopni, typicky u Downova
syndromu.

VSD je castou soucasti komplexnich anomalii, jako je
Fallotova tetralogie, transpozice velkych tepen a vrozené
korigovana transpozice velkych tepen.

Smér a velikost zkratu zavisi na PVR a systémové cévni
rezistenci (SVR), velikosti defektu, systolické a diastolic-
ké funkci levé a pravé komory a pritomnosti obstruk-
ce vytokového traktu pravé nebo levé komory (RVOT,
LVOT).

4.2.2. Klinické pfiznaky a pfirozeny pribéh

Obvyklé nalezy v dospélosti:

¢ \VSD operovany v détstvi, bez rezidualniho zkratu a bez
PH.

* VSD operovany v détstvi, s rezidudInim zkratem, jehoz
velikost urcuje vznik PH a objemového pretizeni levé
komory.

e Maly VSD s nevyznamnym levopravym zkratem (restrik-
tivni defekt), bez objemového pretizeni LV.

* VSD s levopravym zkratem s rdznym stupném PH a obje-
mového pretizeni LV.

* \VSD s pravolevym zkratem (Eisenmengerdv syndrom):
velky nerestriktivni defekt s plvodné velkym levopra-
vym zkratem s vyvojem plicni cévni choroby se zménou
zkratu na prevazné pravolevy, se vznikem cyandzy.

Prezivani pacientl 40 let po uzdvéru VSD je o néco nizsi

nez v bézné populaci.

S pribyvajicim vékem se mohou objevit nékteré problémy:

¢V priibéhu ¢asu se u perimembrandzniho defektu muze
vyvinout bikavitarni pravd komora (double-chambered
right ventricle, DCRV) jako nasledek vysokorychlostniho
toku z defektu nardzejictho na endotel pravé komory
(.jet lesion”).

e U vytokového (suprakristalniho) VSD, méné casto u pe-
rimembrandzniho VSD je riziko prolapsu pravého nebo
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nekorondrniho cipu aortalni chlopné do defektu s pro-
gresivni aortalni regurgitaci a formaci aneurysmatu Val-
salvova sinu.

* Mohou se objevit arytmie, ale jsou méné casté nez u ji-
nych VSV.

e Kompletni AV blokada je v soucasnosti vzacnd, ale byla
relativné castd v pocatcich kardiochirurgie, takZze mlze
byt pfitomna u starsich pacientd, ktefi vyzaduji dozivot-
ni trvalou kardiostimulaci.

¢ Dysfunkce levé komory a srdecni selhani.

¢ Infekéni endokarditida.

4.2.3 Diagnostika

e Poslechoveé holosystolicky Selest ve 3. a 4. mezizebfi vle-
vo parasterndlné a palpacné vir v prekordiu.

e Echokardiografie je klicovou diagnostickou metodou
(lokalizace, velikost, pocet VSD, zndmky objemového
pretizeni levé komory, odhad tlaku v plicnici, nalez
aortdIni regurgitace, aneurysmatu Valsalvova sinu,
DCRYV aj.).

¢ CMR je alternativou echokardiografie (volumetrie levé
komory, kvantifikace zkratu, aj.).

e Srdecni katetrizace je vyZzadovana ke kvantifikaci PVR
pfi podezieni na PH z neinvazivnich metod (kalkulova-
ny SPAP > 40 mm Hg nebo nepfimé znamky PH).

e Zatézové testovani by mélo byt provedeno u pacient(
s PAH k vylouceni zatéZzové desaturace.

4.2.4 Chirurgicka a katetrizacni lécba VSD

Doporuceni intervenci u defektu septa komor (VSD) nativniho

i rezidualniho

Doporuéeni Trida>  Uroven®

U pacientt se znamkami objemového
pretizeni LV a bez PAH (invazivné zjisténa
PVR < 3 WU) je indikovan uzavér VSD bez
ohledu na symptomy.

U pacienttl bez vyznamného levopravého
zkratu, ale s anamnézou opakovanych IE lla C
by mél byt zvazen uzavér VSD.

U pacientt s prolapsem cipu aortélni
chlopné od defektu s progresivni aortalni lla C
regurgitaci by mél byt zvazen uzavér VSD.

U pacientt s PAH a PVR 3-5 WU by mé|
byt zvazen uzévér VSD, pokud pretrvéva lla C
vyznamny levopravy zkrats Qp: Qs > 1,5.

U pacientdt, u kterych se vyvinula PAH

s PVR 25 WU, by mohl byt zvazen

uzavér VSD, pokud pretrvava vyznamny b C
levopravy zkrat s Qp : Qs > 1,5 s peclivym

individualnim rozhodnutim v expertnim

centru.

Uzavér VSD neni doporucen u pacientu

s Eisenmengerovou fyziologii a u pacientu
s tézkou PAH (PVR > 5 WU) a s desaturaci
pfi zatézi.

IE - infek¢ni endokarditida; LV - leva komora; PAH - plicni
arterialni hypertenze; PVR - plicni cévni rezistence; Qp : Qs —
pomér plicniho k systémovému pritoku; WU - Woodovy jednotky.
2Ttida doporuceni.

bUroven ddkazd.

Indikace k intervenci jsou shrnuty v tabulce VSD. Chirur-
gicky uzdvér VSD mé nizkou mortalitu (1-2 %) a dobré
dlouhodobé vysledky. Katetriza¢ni uzavér predstavuje
alternativu, zvlasté pro rezidualni defekty, defekty Spat-
né dostupné chirurgicky a centralni muskuldrni defekty.
V nékterych pfipadech je mozné katetrizacné uzavirat
i perimembranézni defekty. Zatim neni jasné, zda rizi-
ko kompletni AV blokady, zachyceni trikuspidalni tkanég,
vedouci k trikuspidalni regurgitaci, nebo riziko aortalni
regurgitace, které byly popsany u déti, plati i pro do-
spelé.

Pacientl indikovanych v dospélosti k uzdvéru VSD je
malo. VétSina pacientd ma maly defekt s nevyznamnym
zkratem nebo se u vétsich defektu jiz vyvinula PH. Pacien-
ti s uzavienym defektem a pretrvavajici progresivni PAH
maji zvlasté Spatnou prognozu.

4.2.5 Doporucené sledovani

e Echokardiografické vylouceni aortalni nebo trikuspidal-
ni regurgitace, rezidudlniho zkratu (s ur¢enim jeho ve-
likosti), dysfunkce levé komory, zvyseni tlaku v plicnici
(PAP), vyvoj DCRV.

¢ Pacienti s bifascikularni blokddou nebo prechodnou tri-
fascikularni blokddou po uzavéru VSD maji v dlouhodo-
bém prabeéhu riziko vyvoje kompletni AV blokady.

¢ Pravidelné kontroly pacientl jednou ro¢né véetné kon-
troly ve specializovaném centru pro ACHD, pokud maji
vétsi nez maly rezidualni VSD, chlopenni vadu, dysfunk-
ci levé komory nebo PAH.

e Kontroly kazdé tfi az pét let u malych defektd (nativ-
nich nebo rezidudlnich) s normalni funkci levé komory,
normalnim PAP, bez dalsich vad a bez symptoma.

e Po katetrizatnim uzavéru VSD pravidelné kontroly
v prvnich dvou letech a déle podle vysledku kazdé dva
az pét let.

e Po chirurgickém uzavéru VSD bez rezidudlnich abnor-
malit staci kontrola jednou za pét let.

4.2.6 Dalsi doporuceni

e Sportovni aktivity bez omezeni u uzavienych defektl
nebo malych defektl bez PH, bez vyznamnych arytmii,
s dobrou funkci levé komory. Pacientim s PAH jsou do-
porucovany lehké pohybové rekrea¢ni aktivity o nizké
intenzité, dle vlastni tolerance.

e Téhotenstvi ma nizké riziko u asymptomatickych pa-
cientek s uzavienym nebo malym VSD, s dobrou funkci
levé komory a bez PH.

e Pacientkdm s prekapilarni PH (PAH) neni téhotenstvi do-
poruceno pro vysoké riziko.

e Profylaxe infekéni endokarditidy je doporucena
pro rizikové pacienty s neuzavienym VSD nebo IE
v anamnéze.

4.3 Atrioventrikularni septalni defekt (AVSD)
4.3.1 Uvod

AVSD (AV kanal) je charakterizovan spole¢nou AV

junkci.

e Inkompletni AVSD ma defekt jen na urovni sini (ASD
typu primum), velmi vzacné jen na urovni komor.
Pfedni a zadni pfemostujici cipy spole¢né AV chlop-
né jsou centralné fuzované se vznikem levostranného
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a pravostranného AV usti. V levostranném AV usti je
tzv. rozstép predniho cipu mitralni chlopné.

U kompletniho AVSD centralni fuze chybi a je zde
spolecné AV Usti, septalni defekt v crux cordis s ex-
tenzi do sinového septa (ASD primum) a komoro-
vého septa (nerestriktivni vtokovy VSD). AV uzel je
dislokovan posteriorné a inferiorné od koronarniho
sinu, Hisv svazek a levé raménko jsou dislokovany
posteriorné. To vede k abnormalni aktivaci, prodlou-
Zeni AV prevodu, deviaci osy doleva. To je dulezité
pfi elektrofyziologickém vysetieni (EFV) a katetri-
zacni ablaci.

VétSina kompletnich AVSD se objevuje u pacientl
s Downovym syndromem (> 75 %), zatimco vétsina in-
kompletnich AVSD je u pacientt bez Downova syndromu
(>90 %).

AVSD se muUze objevit i u Fallotovy tetralogie a jinych
komplexnich CHD.

4.3.2 Klinické pfiznaky a pfirozeny priibéh
Pfiznaky zaviseji na velikosti ASD, VSD a kompetenci le-
vostranné AV chlopné (mitrdlni regurgitace), dysfunkci
levé komory, pritomnosti obstrukce vytokového traktu
levé komory (LVOTO), pfitomnosti PH. SniZzena toleran-
ce ndmahy, namahovd dusnost, arytmie, cyandza pfi
pravolevém zkratu. Pozdné mUze vzniknout kompletni
AV blokada. Neoperovany kompletni AVSD vede k Ei-
senmengeroveé syndromu, pokud neni komorova slozka
velmi mala.

Neoperovany ASD primum (= inkompletni AVSD)
neni u dospélych vzacnosti. Pacienti mohou byt asymp-
tomaticti, ale symptomy pribyvaji s vékem a po 40. roce
véku jsou Casté. Symptomy zaviseji na velikosti levopra-
vého zkratu na Urovni sini a regurgitaci na levostranné
AV chlopni (mitralni regurgitace pfi ,rozstépu” pred-
niho cipu).

4.3.3 Diagnostika

e Klinicky nalez zavisi na typu AVSD.

¢ Echokardiografie je hlavni diagnostickou metodou.

* CMR je indikovana k upresnéni volumetrie a funkce
obou komor a kvantifikace zkratu.

e Srdec¢ni katetrizace v¢etné pravostranné je vyZzadova-
na, pokud neinvazivni odhad systolického tlaku v plic-
nici (sPAP) prevysuje 40 mm Hg, PVR je uréena inva-
zivneé.

o Zatézové testovani u pacientd s PAH k vylouceni zaté-
Zové desaturace.

4.3.4 Chirurgicka a katetrizacni lécba AVSD

e Indikace k chirurgické intervenci je shrnuta v tabulce
AVSD.

e Katetrizacni uzavér AVSD neni mozny.

e Chirurgickd lécba spociva v uzdvéru defektu a plastice
mitralni chlopné.

e Pri rezidudlnich zkratech na urovni sini nebo komor je
zvysené riziko paradoxni embolizace, zvlasté pfi endo-
kardialni stimulaci. V pripadé potieby je treba zvazit
epikardialni stimulaci.

e Operaci viech typl AVSD a mitralni plastiku by mél pro-
vadét kardiochirurg s dobrou znalosti CHD (nej¢astéji
détsky kardiochirurg).

Doporuceni intervenci u atrioventrikularniho septalniho defektu

(AVSD)
Doporuceni
Kompletni AVSD

Chirurgické feseni neni doporuceno

u pacientu s Eisenmengerovou fyziologii
a u pacientti s PAH (PVR > 5 WU)

s desaturaci pii zatézi.c

Trida®  Uroven®

Doporuceni intervence viz téz VSD.
Inkompletni AVSD (ASD primum)

Chirurgicky uzavér je doporucen

u pacientud s vyznamnym objemovym
pretizenim pravé komory, mél by byt
proveden kardiochirurgem

s dobrou znalosti CHD (nejcastéji détsky
kardiochirurg).

Doporuceni intervence viz téz ASD.
Regurgitace AV chlopné

Operace AV chlopné, preferencné
plastika, je doporucena

u symptomatickych pacient se stfedni

a vyznamnou (mitrélni) regurgitaci. Méla
by byt provedena kardiochirurgem

s dobrou znalosti CHD.

U asymptomatickych pacientu s tézkou
regurgitaci na levostranné AV chlopni je
doporuceno chirurgické reseni, pokud
je LVESD > 45 mm¢ a/nebo LVEF < 60 %,
jsou-li vylouceny jiné priciny dysfunkce
levé komory.

U asymptomatickych pacientu s tézkou

regurgitaci na levostranné AV chlopni, se

zachovanou funkci levé komory (LVESD

< 45 mm¢ a/nebo LVEF > 60 %, pfi vysoké

pravdépodobnosti Uspésné plastiky lla C
chlopné a nizkém chirurgickém riziku by

méla byt operace zvazena pfi fibrilaci sini

nebo systolickém tlaku v plicnici

> 50 mm Hg.

Obstrukce vytokového traktu levé komory (LVOTO)
Viz doporuceni pro intervenci u subaortalni stenézy, oddil 4.5.3.

ASD - defekt septa sini; AV - atrioventrikularni; LVEF - ejekéni
frakce levé komory; LVESD - end-systolicky rozmér levé komory;
VSD - defekt komorového septa.

2Ttida doporuceni.

b Uroven dlikaz(.

¢ Pro desaturaci pfi zatézi neni dostatek dat pro jasny limit, ale
podle klinické zku3enosti se jednd o pokles saturace pod 90 %.
4 Rozméry levé komory u pacientl s neobvykle malou ¢i velkou
postavou mohou vyzadovat indexaci.

4.3.5 Doporucené sledovani

¢ Je doporuceno celozivotni sledovani viech pacientl
s AVSD, operovanych i neoperovanych, véetné zhodno-
ceni ve specializovanych centrech pro ACHD. Pozornost
by méla byt vénovana rezidualnimu zkratu, dysfunkci
AV chlopni, PH, LVOTO a arytmiim.
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e Indikace k operaci rezidualnich nalezl je podobna jako
u primooperace.

e Pacienti po chirurgické korekci AVSD bez rezidualnich
nalezt by méli byt sledovani kazdé dva az tfi roky, pfi
rezidudlnich nalezech castéji.

e Levostrannd AV chloperni se liSi od normalni mitralni
chlopné a jeji plastika je obtizna.

e Regurgitace na této levostranné LV chlopni (mitralni re-
gurgitace) je nejcastéjsim rezidualnim nalezem. Je-li pti-
tomna symptomaticka stendza levostranné AV chlopné,
(nejcastéji po predchozi plastice), je indikaci k reoperaci.

4.3.6. Dalsi doporuceni

e Sportovni aktivity neni tfeba omezovat u nekompli-
kovanych operovanych AVSD bez rezidualnich nalez(.
Mnoho z téchto pacientll ma vsak objektivné snizenou
toleranci zatéze.

e Pacienti s vyznamnymi rezidudInimi ndlezy po operaci
AVSD vyzaduji individudIni rozvahu a feseni.

e Téhotenstvi je dobre tolerovdno po uplné korekci AVSD,
bez rezidualnich nédlezu.

¢ Neoperovany inkompletni AVSD zvysuje riziko paradox-
ni embolizace.

e Pacientkdm s prekapilarni PH by téhotenstvi nemélo byt
povoleno.

e Pacientky s regurgitaci na levostranné AV chlopni, ktera
nevyZaduje kardiochirurgické feseni, toleruji téhoten-
stvi celkem dobre, i kdyZ se muze objevit progrese mit-
ralni regurgitace a arytmie.

e Profylaxe IE pouze u vysoce rizikovych pacientd.

4.4 Oteviena tepenna ducej (PDA)
4.4.1 Uvod

PDA je perzistujici komunikace z fetadlniho Zivota mezi
proximalni levou vétvi plicnice a descendentni aortou tés-
né pod odstupem levé podklickové tepny. Obvykle se jed-
nd v dospélosti o izolovanou vadu, ale muze byt spojena
i s rdznymi jinymi CHD.

Levopravy zkrat duceji vede k objemovému pretizeni
levé komory (LV) a levé siné (LA). U stfedni a velké duceje
dochazi k vzestupu PAP. Dospéli se stfedné velkou duceji
maji bud zndmky pretiZzeni levé komory, nebo prevazuje
PAH. Pacienti s velkou neuzavienou duceji maji v dospé-
losti vétsSinou Eisenmengerlv syndrom.

4.4.2 Klinické pfiznaky a pfirozeny pribéh

U dospélych pacient(i se PDA muze projevit jako:

e mala ducej, bez objemového pretizeni LV, s normalnim
PAP, vétSinou asymptomaticks;

e stfedné velka ducej s prevazujicimi znamkami objemo-
vého pretizeni LV, s dilataci LV s normalni nebo snize-
nou funkci, maze se projevit levostrannym srdec¢nim
selhanim;

e stfedné velkd ducej s prevazujici PAH, tlakoveé pretizena
prava komora (RV), mlze se projevit pravostrannym sr-
dec¢nim selhanim;

¢ velkd ducej: Eisenmengerova fyziologie s diferencova-
nou hypoxemii a diferencovanou cyanézou (cyandza
je pfitomna jen na dolnich koncetinach, nékdy také na
levé horni konceting). Aneurysma duceje je velmi vzac-
nou komplikaci.

4.4.3 Diagnostika

e Poslechové kontinudlni selest pod levym klickem, ktery
vymizi po vzniku Eisenmengerova syndromu. Satura-
ce kyslikem by méla byt mérfena nejen na hornich, ale
i dolnich koncetinach.

¢ Echokardiografie je klicovou diagnostickou metodou,
urci stupen objemového pretizeni LV, tlak v plicnici, $ifi
plicnice a zmény pravého srdce. Diagnéza muze byt ob-
tizna u Eisenmengerovy fyziologie.

¢ CMR je indikovana, pokud je potrebna kvantifikace ob-
jema LV a kvantifikace zkratu (Qp : Qs).

e CMR/CT mUze zhodnotit pfesnou anatomii duceje, je-li
to potreba.

e Srdecni katetrizace je nutnd k urceni PVR v téch pfi-
padech, kdy je z neinvazivniho vy3etfeni podezfeni na
plicni hypertenzi (PAP > 40 mm Hg) nebo jsou nepfimé
zndmky PH. Méfeni plicniho prutoku je obtizné. Satu-
raci kyslikem je tfeba mérit v pravé i levé vétvi plicnice.

e Zatézové vysetfeni s méfenim saturace na dolnich kon-
Cetinach by mélo byt doplnéno pfi PAH k vylouceni za-
téZové desaturace.

4.4.4 Chirurgicka a katetrizacni lécba PDA

Indikace k intervenci jsou shrnuty v tabulce PDA.

U dospélych mze kalcifikace duceje predstavovat pro-
blém pfi chirurgickém uzavéru. Katetriza¢ni uzavér je me-
todou volby, mlze byt pouzit u vétsiny dospélych s niz-

Doporuceni intervenci u oteviené tepenné duceje (PDA)
Trida?

Doporuceni Uroven®

U pacientt se znamkami objemového
pretizeni levé komory (dilatace
a zvySeny tepovy objem) a bez PAH (bez
neinvazivnich zndmek zvyseného tlaku C
v plicnici nebo invazivné PVR < 3 WU) je
indikovan uzavér duceje bez ohledu na
symptomy.
Bl -
lla C

Katetrizacni uzavér je metodou volby,
pokud je technicky schiidny.

U pacientt s vyvojem PAH s PVR mezi 3-5
WU by mél byt uzévér duceje zvazen,
pokud je stale pfitomen vyznamny levo-
pravy zkrat (Qp : Qs > 1,5).

U pacientt s vyvojem PAH s PVR > 5
WU mUze byt uzavér duceje zvazen pfi
prevazujicim vyznamném levopravém
zkratu (Qp : Qs > 1,5), avSak pouze

s peclivym individudlnim rozhodnutim
v expertnim centru.

llb C

Uzavér duceje neni indikovan

u pacientd s Eisenmengerovou fyziologif
a u pacientu s desaturaci dolnich koncetin
pii zatézi.c

PAH - plicni arteridlni hypertenze; PVR - plicni vaskularni
rezistence; Qp : Qs — pomér plicniho k systémovému pratoku; WU —
Woodovy jednotky.

2Tfida doporuceni.

bUroveni dakaz(.

¢ Pro pfesnou hodnotu desaturace jsou jen limitovana data, avsak
podle klinické zkusenosti je za vyznamny povazovéan pokles
saturace kyslikem < 90 %.
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kou mirou rizika. Katetriza¢ni uzavér duceje je indikovan,
i pokud jsou jiné pridruzené CHD feseny chirurgicky. Chi-
rurgicky uzavér duceje je rezervovan pro vzacné pfipady,
kdy je ducej pfrilis velkd pro katetriza¢ni uzdvér nebo pfi

Doporuceni pro intervenci u aortalni stenézy

Doporuéeni Trida>  Uroven®

Symptomaticti pacienti s aortalni stenézou

nevhodné anatomii, napf. pfi formaci aneurysmatu.

4.4.5 Doporucené sledovani

¢ Echokardiografické hodnoceni velikosti a funkce LV, tlaku
v plicnici, rezidualniho zkratu a pfidruzenych lézi. Pacienti
bez rezidudlniho zkratu, s normalni LV a normalnim PAP
nevyzaduji dalsi pravidelné sledovani po Sesti mésicich.

e Pacienti s dysfunkci LV nebo rezidudlni PAH by méli byt
sledovani v intervalu jednoho roku az tfi let, v zavislosti
na zdvaznosti nalezu, véetné zhodnoceni ve specializo-
vaném centru pro ACHD.

4.4.6 Dalsi doporuceni

e Cvi¢eni a sportovni aktivity bez omezeni u asymptoma-
tickych pacientd bez PH pred intervenci nebo po inter-
venci. Jen lehka zatéz u pacientt s PAH.

e Téhotenstvi u pacientek bez PH nema vyznamné zvyse-
né riziko. Pacientkdm s prekapilarni PH by téhotenstvi
nemélo byt doporuceno.

¢ Profylaxe IE u vysoce rizikovych pacientu.

4.5 Obstrukce vytokového traktu levé komory

4.5.1 Stenéza aortalni chlopné

4.5.1.1 Uvod

Nejcastéjsi pFicinou vrozené aortalni stendzy je bikuspi-
dalIni aortdlni chlopen, asi v 80 % doprovazena dilataci
ascendentni aorty.

4.5.1.2 Pfirozeny vyvoj, klinicka prezentace
Prdbéh je velmi dlouho asymptomaticky, pfi vyskytu symp-
tom0 dochazi k rapidnimu zhorseni prognézy, mortali-
ta je 0,3 % paciento-rokd, vyskyt infekéni endokarditidy
0,3 % a disekce 0,03 %.

4.5.1.3 Diagnostika

Zlatym standardem je echokardiografické vysetieni, méreni
zavaznosti AS se shoduje s doporucenimi ESC pro trojcipou
chlopen, je tfeba nezapomenout na rozmér ascendentni
aorty a dusledky vady (hypertrofie a funkce LV). Zatézové
vysetfeni pouzivame k detekci symptom( a pfipadného po-
klesu krevniho tlaku pti zatézi. Dobutaminova echokradio-
grafie napom(ze pfi vysetreni klasické low-flow low-gradi-
ent aortdIni sten6zy. MR nebo CT vysetfeni poskytne pfesna
méfeni ascendentni aorty. Bikuspidalni aortalni chlopen
u mladych jedinci nebyva vyrazné kalcifikovana.

4.5.1.4 Medikamentozni terapie

Je indikovana pouze u inoperabilnich symptomatickych
pacientu. Statiny nezpomaluji progresi vady.

4.5.1.5 Chirurgicka a katetrizacni terapie

Indikace jsou shrnuty v tabulce. Balonkova valvuloplasti-

Intervence je doporucena
u symptomatické aortélni stendzy
s vysokym gradientem (> 40 mm Hg).

Intervence je doporucena

u symptomatické low-flow low-gradient
AS (stfedni gradient (< 40 mm Hg) se
snizenou EF a priikazem pritokové
(kontraktilni) rezervy pfi vylouceni
pseudostendzy.

Asymptomaticti nemocni se zavaznou aortalni sten6zou

Intervence je indikovéna

u asymptomatickych pacientt se
zavaznou aortalni stendzou a pozitivnim
zatézovym testem, kdy jsou symptomy
jasné dusledkem AS.

Intervence je indikovéna

u asymptomatickych pacientu se
zavaznou aortalni stendzou a systolickou
dysfunkci LK (LVEF < 50 %) pfi vylouceni
jeji jiné priciny.

Intervence by méla byt zvazena

u asymptomatickych pacientu se
zavaznou aortalni stendzou pfi poklesu
arteridlniho tlaku pfi zatézi.

Intervence by méla byt zvazena
u asymptomatickych pacientd s normalni
EF bez vyskytu vySe uvedenych poruch pfi
zatézovém testu, pokud je chirurgické
riziko nizké a je pfitomen jeden z nize
uvedenych nélezl:
e Velmi zdvazna AS definovana jako V,,.,
>5,5m/s
e Zavazna kalcifikace aortélni chlopné
a progrese V,.,, 0 > 0,3 m/s/rok
¢ \/yznamné zvy3ena hodnota BNP
(> trojnasobek normalniho rozmezi
korigovaného podle véku a pohlavi) pfi
opakovaném vysetieni bez jiné pficiny
e Zavazna plicni hypertenze (PASP >
60 mm Hg, potvrzena invazivnim
vySetrenim) bez jiné pficiny

lla

Chirurgicky zakrok na aortalni chlopni pfi pfidruzenych

vykonech na ascendentni aorté a/nebo srdci

Chirurgicky vykon je doporucen pfi
z4vazné aortélni stendze a soubézném
chirurgickém zakroku na ascendentni
aorté, jiné chlopni nebo CABG.

Néhrada aortalni chlopné by méla byt
zvazena u stfedné zévazné aortalni
stendzy a soucasném CABG nebo
chirurgickém zakroku na ascendentni
aorté nebo jiné chlopni.

AS - aortalni stendza; BNP - natriureticky peptid typu B; CABG
- aortokorondrni bypass; EF — ejek¢ni frakce; LV - leva komora;
PAP - tlak v plicnici; PASP - systolicky tlak v plicnici; PH - plicni
hypertenze; V,,,, — maximalni prdtokova rychlost.

2Ttida doporuceni.

bUroven dakazu.

ka je alternativou u mladych zen k oddaleni chirurgického
zakroku pred graviditou. Rossova operace u nemocnych,
ktefi se chtéji vyhnout antikoagulaci nebo u Zen pred
graviditou. Pfi degeneraci homograftu v pulmonalni po-
zici je poté mozno katetrizacné implantovat biologickou
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chlopen. Transkatétrova implantace aortadlni chlopné
(TAVI) nema u vrozené aortdlni stenézy misto, kromé
vzacnych pfipadu inoperabilnich pacientd.

4.5.1.6 Sledovani

Jedenkrat ro¢né véetné echokardiografie, CT nebo MR ascen-
dentni aorty, pokud je kofen nebo ascendentni aorta (AAo)
SirSi nez 40 mm.

4.5.1.7 Dalsi poznamky

Nedoporucujeme izometrickou zatéz.

Téhotenstvi: je kontraindikovdno u tézké symptoma-
tické AS. Pred otéhotnénim by mélo predchazet kardio-
chirurgické rtedeni, pfipadné balonkova valvuloplastika.
U asymptomatickych pacientek s téZkou AS a negativnim
zatéZzovym testem lze zvazit téhotenstvi u vybranych pa-
cientek. Zvysenou pozornost vyZzaduje aorta u bikuspidal-
nich aortalnich chlopni, kde muze byt dilatace aorty navo-
zena téhotenstvim a mlze progredovat s rizikem disekce.

4.5.2 Supravalvularni aortalni sten6za
4.5.2.1 Uvod

Supravalvuldrni stenéza aorty se vyskytuje u Williamso-
va-Beurenova syndromu, kdy byva nejvice vyjadiena v si-
notubuldrni junkci. Jedna se o lokalizovanou fibrotickou
membranu distdlné od usti korondrnich tepen, nejcastéji
jde o externi deformitu tvaru presypacich hodin.

4.5.2.2 Prirozeny vyvoj, klinicka prezentace

Tato vada se nejcastéji projevuje jiz v détstvi jako obstruk-
ce vytokového traktu nebo ischemie myokardu. Progrese
v dospélosti je vzacna.

4.5.2.3 Diagnostika

Pi vySetieni se prezentuje jako hlasity systolicky ejek¢ni Se-
lest. Echokardiografické zobrazeni je zavislé na kvalitnim
akustickém okné, dopplerovské vysetfeni mlze nad- nebo
podhodnotit zdvaznost gradientu. K detailnimu zobrazeni
je nejvhodnéjsi MR/CT, k pfesnému méreni gradientu kate-
trizacni vysetreni. Je vhodné doplnit genetické vysetreni.

4.5.2.4 Chirurgicka a katetrizacni terapie

Primarni terapie je chirurgicka s mortalitou < 5 %, indi-
kacni kritéria jsou volnéjsi vzhledem k vysokému tlaku
v koronarnich tepnach.

Tabulka 12 - Diagnosticka kritéria zavaznosti aortalni sten6zy

Mirna Stredni  Zavazna
AS AS AS
V.., (m/s)? 26-29 3,039 >4
Stfedni gradient (mm Hg)? <20 20-39 > 40
AVA (cm?) >1,5 1,0-1,5 <1
AVAI (cm?/m? BSA) >085 0,60-0,85 <0,60
V LVOT/V aortalni chlopen > 0,50 0,25-0,50 < 0,25

AS - aortalni stendza; AVA - plocha aortéini chlopné; AVAI -
indexovana plocha aortalni chlopné; BSA - télesny povrch; LVOT
- vytokovy trakt levé komory; V,,,, - vrcholova rychlost mérena
dopplerovsky.

2 Pfi normalnim transvalvuldrnim pratoku.

4.5.2.5 Sledovani

Nemocni by méli byt pravidelné sledovani ve speciali-
zovanych centrech pro CHD se zaméfenim na progresi
obstrukce (vzdcnd), funkci LV, po chirurgickém zakroku
k vylouceni restendézy, vyvoji aneurysmatu a vzniku ische-
mické choroby srdecni.

4.5.2.6 Dalsi poznamky

Gravidita — viz valvularni AS. Riziko pfenosu na potomky
u Williamsova—-Beurenova syndromu a mutaci elastinové-
ho genu je 50 %.

Prevence IE je doporucena jen u vysoce rizikovych pa-
cientd.

4.5.3 Subaorticka sten6za (SubAS)
4.5.3.1 Uvod

Vyskytuje se samostatné nebo sdruzena s dalsimi CHD,
jako jsou VSD, AVSD nebo Shonlv komplex bud' ve formé
fibrézni membrany nebo prstence v LVOT proximalné od
aortalni chlopné, nebo jako fibromuskularni zuzeni.

4.5.3.2 Prirozeny vyvoj, klinicka prezentace
Vysoce variabilni prabéh je zavisly pfedevsim na pritom-

nosti pfidruzenych CHD, zvlasté VSD. Casta je aortalni re-
gurgitace, ktera jen zfidka progreduje.

Doporuceni pro intervenci u supravalvularni aortalni stenézy

Doporuceni

Chirurgicky vykon je doporucen u symptomatickych nemocnych (spontanné nebo pfi zatéZzovém testu) se stiednim

dopplerovskym gradientem > 40 mm Hg.

Trida®  Uroven®

B -

U nemocnych se stiednim dopplerovskym gradientem < 40 mm Hg je doporucen chirurgicky vykon v pfitomnosti

jednoho nebo vice nasledujicich nalezl:

o Symptomy, které Ize prisoudit obstrukci (dusnost pfi zatézi, angina, synkopa). C

¢ Dysfunkce levé komory (EF < 50 % jinak nevysvétlitelnd).

e Chirurgicky vykon indikovan kvuli vyznamné ICHS nebo postizeni chlopné.

Asymptomaticti nemocni se stfednim dopplerovskym gradientem > 40 mm Hg¢ bez dysfunkce LV, bez LVH nebo
abnormalniho z&tézového testu — vykon muze byt zvazen, pokud je chirurgické riziko nizké.

EF - ejekéni frakce; ICHS — ischemickd choroba srdecni; LV - levd komora; LVH - hypertrofie levé komory.

2Ttida doporuceni.
®Uroven dukazu.

< Dopplerovsky gradient mGze nadhodnotit obstrukci, mize byt nutné potvrzeni levostrannou katetrizaci.
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4.5.3.3 Diagnostika

Systolicky 3elest bez ejek¢niho kliku je slysitelny vlevo od
sterna. Echokardiograficky zobrazime anatomii LVOT,
pfidruzené abnormality chlopné, stuper aortalni regur-
gitace, funkci LV, LVH a pfidruzené |éze. Dopplerovsky
gradient muze byt nadhodnocen, pak je tfeba verifikovat
pfi katetriza¢nim méreni. Komplexni anatomii LVOT je
vhodné zobrazit MR.

4.5.3.4 Chirurgicka a katetrizacni terapie
Chirurgicky zakrok je jedinou ucinnou lécbou a zahrnuje
resekci membrany nebo prstence s ¢asti muskuldrniho sep-
ta, fibromuskularni zdzeni vyZzaduje vice extenzivni resekci
nebo Konnovu operaci, indikace k vykonu je volngjsi nez
u valvuldrni aortalni stendzy. Vysledky operaci jsou dobré,
ale mUze dojit k restendze. U stfedni nebo zédvazné aortal-
ni regurgitace je tfeba provést i vykon na chlopni.

4.5.3.5 Sledovani

Frekvence sledovani ve specializovanych centrech je za-
visld na odhadu progrese restenézy, progrese obstrukce,

Doporuceni pro intervenci u subaortalni stenézy

Doporuéeni Trida>  Uroven

Chirurgicky vykon je doporucen

u symptomatickych nemocnych
(spontanné nebo pii zatéZzovém testu)
se stfednim dopplerovskym gradientem
> 40 mm Hg* nebo zévaznou aortalni
regurgitaci.

U asymptomatickych nemocnych by

mél byt chirurgicky vykon zvazen

v pfitomnosti jednoho nebo vice nize

uvedenych nélezd:

e Stfedni gradient < 40 mm Hg, ale LVEF
<50 %.

e Zavazna AR a LVESD > 50 mm lla C
(nebo 25 mm/m? BSA) a/nebo EF < 50 %.9

o Stfedni dopplerovsky gradient
> 40 mm Hg¢ a zavazna LVH.

* Stfedni dopplerovsky gradient
> 40 mm Hgc a pokles arteridlniho tlaku
pod vychozi hodnoty pfi zatézi.

U asymptomatickych nemocnych by

mél byt chirurgicky vykon zvazen

v pfitomnosti jednoho nebo vice nize

uvedenych nélezd:

o Stredni dopplerovsky gradient je
> 40 mm Hg,° LV je normalni Ilb C
(EF > 50 % bez LVH), zatézovy test
v normé, chirurgické riziko nizké.

* Dokumentovana progrese AR, ktera
je vice nez mirna (k prevenci dalsi
progrese).

AR - aortalni regurgitace; BSA - plocha povrchu téla; EF - ejekéni
frakce; ESC - Evropskéd kardiologicka spolecnost; LV - levé
komora/levokomorovy; LVEF - ejekéni frakce levé komory; LVH -
hypertrofie levé komory.

2Ttida doporuceni.

bUroven dikazd.

< Dopplerovsky gradient mGze nadhodnotit obstrukci, mGze byt
nutné potvrzeni levostrannou katetrizaci.

4Viz Doporuceni ESC pro Ié¢bu chlopennich vad, 2017.

aortdlni regurgitace, funkce, hypertrofie a velikosti LV,
pfipadné iatrogenniho VSD.

4.5.3.7 Dalsi poznamky

Z&atéz jako u valvularni AS.

Gravidita je kontraindikovdna pouze u zavazné sympto-
matické SubAS, u zavazné asymptomatické SubAS bychom
pred graviditou také méli zvazit kardiochirurgicky vykon.

Prevence IE pouze u vysoce rizikovych pacienta.

4.6 Koarktace aorty (CoA)
4.6.1 Uvod

Koarktace aorty je povazovdna za generalizovanou arte-
riopatii, ne pouze za zuzeni aorty. MUze se prezentovat
jako diskrétni sten6za nebo hypoplazie aortalniho oblou-
ku, casto doprovazena dalsimi vrozenymi vadami. Vyskyt
bikuspiddlni aortalni chlopné je az v 85 %. CoA byva sou-
¢asti Turnerova nebo Williamsova-Beurenova syndromu.

4.6.2 Pfirozeny vyvoj, klinicka prezentace

Zavazna CoA se obvykle prezentuje jiz v détstvi, mirna
CoA mUze byt obcas diagnostikovana az v dospélosti pri
vySetfovani arteridlni hypertenze. K pfiznakdm patfi bo-
lest hlavy, epistaxe, vertigo, tinnitus, dusnost, abdominal-
ni angina, klaudikace. Morbidita je dlsledkem dlouhodo-
bé hypertenze, mize dojit k vyskytu predcasné ICHS.

4.6.3 Diagnostika

Zakladnim vy3etfenim je méfeni klinického gradientu —
rozdilu tlaku mezi hornimi a dolnimi koncetinami. Roz-
dil > 20 mm Hg znamena zavaznou koarktaci stejné jako
absence nebo oslabeni pulsace na dolnich koncetinach.
Dopplerovské méreni gradientl je nespolehlivé — pfi pfi-
tomnosti kolateral je gradient podhodnocen, po opera-
ci nebo uloZeni stentu je pratokova rychlost pfi snizeni
compliance stény vysoka a gradient nadhodnocen. Pri
zavazné (re-)CoA nachazime pfti dopplerovském vysetreni
prodlouzeni toku do diastoly v descendentni i bfisni aor-
té. Metodou volby pfi 3D zobrazeni aorty v celém hrud-
nim pribéhu je MR anebo CT, které zobrazi lokalizaci,
rozsah a stupen zuzeni, kolateraly, aneurysmata, resteno-
zu nebo rezidudIni stenézu. Katetriza¢ni méreni v celko-
vé anestezii mUze podhodnotit gradient, ktery, je-li vy3si
nez 20 mm Hg, znamena zavaznou CoA.

4.6.4 Chirurgicka a katetrizacni terapie

Metodou prvni volby u nativni CoA i rekoarktace je sten-
ting s pouzitim potaZzenych stentd. Balonkova angioplas-
tika se pouziva pouze k redilataci stentd. Chirurgické
metody zahrnuji resekci a anastomézu end-to-end, v do-
spélosti se pouziva interpozice graftu a bypass graft (in-
terposition of a tube graft, bypass tube [jump] grafts).
U komplikované anatomie extraanatomicky bypass
z ascendentni do descendentni aorty. Pfidruzené vady,
které mohou vyzadovat [é¢bu, zahrnuji — stenézu biksupi-
dalni aortalni chlopné (BAV) nebo regurgitaci, aneurysma
ascendentni aorty s prdmérem > 50 mm, aneurysma nebo
pseudoaneurysma v misté puvodni CoA, kterd jsou rizi-
kem ruptury, a velkd nebo symptomatickd aneurysmata
Willisova okruhu. Lécba by méla byt provddéna v super-
specializovanych centrech.
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Doporuceni pro intervenci u koarktace a rekoarktace aorty 4.7 Aortopatie
Doporuéeni Thida*  Uroveit 4.7.1 Marfanav syndrom a ostatni dédi¢na

Viykon u koarktace nebo rekoarktace

(chirurgicky nebo katetrizacni) je

indikovany u hypertenznich pacienttcse

zvysenym neinvazivni gradientem mezi

hornimi a doInim koncetinami potvrzenym | C
invazivnim mérenim (vrcholovy gradient >

20 mm Hg), upfednostriuje se katetrizacni

|écba (stenting), pokud je technicky

proveditelna.

Katetriza¢ni lécba (stenting) by méla

byt zvdzena u hypertenznich pacientlc

s >50% zuzenim v poméru k praméru
aorty pfi priichodu branici i v pfipadé, ze
invazivné zjistény gradient je < 20 mm Hg,
pokud je to technicky proveditelné.

lla C

Katetrizacni l1écba (stenting) byl méla

byt zvaZzena u normotenznich pacientdc

se zvysenym neinvazivnim gradientem
potvrzenym invazivnim méfenim (peak-to-
peak > 20 mm Hg), pokud je to technicky
proveditelné.

lla C

Katetrizacni l1écba (stenting) by méla

byt zvaZzena u normotenznich pacientdc
s> 50% zuzenim v poméru k priméru
aorty pfi prichodu branici i v pfipadé, ze
invazivné zjistény gradient je < 20 mm Hg,
pokud je to technicky proveditelné.

b ©

2Ttida doporuceni.

bUroven dakaz(.

¢ Pro prukaz arteridlni hypertenze by se mél pouzit ambulantni
monitoring TK vzdy s manzetou na PHK.

4.6.5 Sledovani

e | po uspésné lécbé dochdzi k vyskytu arterialni hy-
pertenze v klidu nebo pfi zatézi, kterda mUze vést
k predcasné ICHS. Novy vyskyt arteridlni hypertenze
ale mUze znamenat rekurenci nebo rezidualni CoA.
Vyznam zatézové hypertenze neni zatim jasny. K de-
tekci hypertenze je nejvhodnéjsi ambulantni monito-
ring s manzetou vzdy na pravé horni koncetiné. Lé¢ba
arteridlni hypertenze se ridi guidelines ESC / Europe-
an Society of Hypertension (ESH) pro arteridlni hyper-
tenzi z roku 2018.

e Klinicky gradient > 20 mm Hg znamend rekoarktaci
a mél by byt indikaci k invazivnimu vysetreni a 1é¢bé.

Vsichni nemocni by méli byt sledovani jedenkrat rocné,
zobrazovaci metody by mély byt provadény jednou za tfi
az pét let podle néleza.

4.6.6 Dalsi poznamky

Zatéz/sport: asymptomaticti nemocni bez obstrukce mo-
hou provozovat sport bez restrikce, ostatni se maji vy-
hnout vétsi izometrické zatézi.

Gravidita: po Uspésné |écbé nedochazi v téhotenstvi ke
komplikacim, v pfipadé arteridlni hypertenze, rezidualni
CoA nebo vyskytu aneurysmatu maze dojit k rupture.

IE: prevence pouze u vysoce rizikovych pacienta.

onemocnéni hrudni aorty
4.7.1.1. Uvod

Dédi¢né onemocnéni hrudni aorty (heritable thoracic aor-
tic disease, HTAD).

Marfantv syndrom je prototypem syndromickych
HTAD, geneticky a klinicky heterogenni skupina onemoc-
néni hrudni aorty, jejichz spole¢cnym jmenovatelem je
aneurysma nebo disekce hrudni aorty.

4.7.1.2 Prirozeny vyvoj, klinicka prezentace

Prognéza HTAD je uréena progresi dilatace aorty, riziko
disekce se zvysuje od jejiho priméru > 50 mm. Dal$imi
rizikovymi faktory jsou rodinnd anamnéza disekce pfi
malém priméru, rychlost dilatace aorty, gravidita a hy-
pertenze. Prolaps mitralni chlopné vede u Marfanova
syndromu k rychlejsi progresi regurgitace a dfivéjsimu
vyskytu symptomu nez u idiopatické mitralni regurgi-
tace.

4.7.1.3 Diagnostika

Zasadni je Casnd diagndéza zalozend na integraci klinic-
kych a genetickych vysetfeni s vyuzitim Ghentskych krité-
rii (ectopia lentis a aneurysma korene aorty jsou dvé za-
kladni). Jen tak je mozno predejit disekci a rupture aorty
profylaktickym chirurgickym zakrokem. Genetické testo-
vani, pozitivni u syndromickych forem az v 90 %, potvr-
zuje diagndzu a vede 1éc¢bu, je nutné u vsech pribuznych
postizeného jedince.

e Echokardiografické vysetreni se zaméruje na detailni
méreni aorty korigované na vék, pohlavi a povrch téla,
od korene v celém hrudnim prubéhu.

e Na pocatku sledovani nemocného musi byt vzdy pro-
vedeno vstupni angiografické vysetfeni MR nebo CT od
hlavy aZz po panev. Tortuozita aorty/vertebralni tepny ma
diagnosticky a prognosticky vyznam.

4.7.1.4 Medikamentozni terapie

Zakladem lécby zUstavaji beta-blokatory, které redukuji
smykové napéti stény a progresi dilatace aorty. Nebylo
prokazdano, Ze by blokatory receptoru pro angiotenzin I
(ARB) nebo jejich kombinace s beta-blokatory byly lepsi
nez beta-blokatory samotné. Pouzivaji se ve druhé linii
pfi jejich intoleranci. Medikamentézni |écba pokracuje
i po chirurgickém zakroku.

4.7.1.5 Chirurgicka a katetrizacni terapie

Indikace jsou shrnuty v tabulce. Jedinou kone¢nou léc¢bou
(nejlepsi) k prevenci disekce aorty u Marfanova syndro-
mu je profylakticky chirurgicky zdkrok na koreni aorty.
U normdlnich aortalnich chlopni je preferovdna zachovna
Davidova operace. Rekurence aneurysmatu v distdlni aor-
té a redisekce se pfi prodlouzeném doziti vyskytuji stale
Castéji. Referencni metodou je oteviend aortdlni chirur-
gie, moznosti jsou i hybridni vykony s vyuzitim endovas-
kuladrniho stentingu.

4.7.1.6 Sledovani

Nutné je celozivotni sledovani v expertnich centrech
s pravidelnym CT/MR a echokardiografickym vysetrenim.
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4.7.1.7 Dalsi poznamky

Zatéz/sport: nevhodné jsou kompetitivni, kontaktni a izo-
metrické sporty, je tfeba vyhnout se maximalni zatézi.

Gravidita: u geneticky potvrzenych HTAD/Marfanova
syndromu je riziko pfenosu na potomstvo u Zzen i muzu
50 %. Gravidita se nedoporucuje u rozméru ascendentni
aorty > 45 mm bez predchoziho chirurgického zakroku.
ZUstava ale riziko disekce zbylych usekl aorty. U praméru
<40 mm jsou komplikace v téhotenstvi vzacné.

Prevence IE: u vysoce rizikovych pacientd.

4.7.2. Bikuspidalni aortalni chlopen (BAV)

Asi u 20-84 % nemocnych s BAV dojde k rozvoji dilatace
aorty, podil zménéné hemodynamiky a intrinsické/gene-
tické poruchy stény je sporny. Incidence disekce je osm-
krat vyssi nez u bézné populace (31/100 000 paciento-ro-
k), ale vyrazné nizsi nez u Marfanova syndromu. Lécbou
prvni volby u arteridlni hypertenze u BAV maji byt beta-
-blokdtory nebo ARB. Vyskyt v rodiné je 5-10 %, proto
se doporucuje echokardiografické vysetreni u pfibuznych
v prvni linii, zvlasté u chlapcu, sportovct a hypertonika.
Gravidita je kontraindikovana u prdméru aorty > 50 mm.

4.7.3. Turnerdv syndrom

Turnerdv syndrom, monosomie chromosomu X, se vysky-
tuje u 1 z 2 500 narozenych Zen. Je asi u 50 % sdruzen
s postizenim srdce — BAV, CoA, anomalni navrat plicnich
zil (APVP), levostranna horni dutd Zzila (LSVC), elongovany
aortalni oblouk, dilatace brachiocefalickych arterii, dilata-
ce aorty. V8echny nemocné trpi generalizovanou arterio-
patii a kazda by méla byt vysetifena kardiologem alespor
jedenkrat. Incidence disekce je 40/100 000 paciento-roku.
Techniky asistované reprodukce a darcovstvi oocytd umoz-
nuji graviditu i u nemocnych s Turnerovym syndromem,
jejichz riziko hypertenze v gravidité a preeklampsie je zvy-
$ené. Dilatace aorty je také rizikovym faktorem v gravidité.
Prevence IE pouze u vysoce rizikovych pacientek.

Doporuceni pro chirurgickou intervenci u aortopatii

Doporuéeni Trida®  Uroven®
Marfanidv syndrom a HTAD

Plastika aortalni chlopné s reimplantaci

nebo remodelaci a anuloplastikou aorty

je doporucena u mladych nemocnych

s Marfanovym syndromem nebo 1 C
pfibuznym HTAD s dilataci kofene aorty

a trikuspidalni aortélni chlopni, pokud je

provadéna zkusenym chirurgem.

Chirurgicky vykon je indikovan u pacientd
s Marfanovym syndromem a dilataci
korene aorty s maximdlnim primérem
aortélnich sinG > 50 mm.e

Chirurgicky vykon by mél byt zvazen

u pacientd s Marfanovym syndromem

a dilataci korene aorty s maximalnim lla C
primérem aortalnich sint > 45 mm¢

a dalsimi rizikovymi faktory.d

Chirurgicky vykon by mél byt zvazen

u pacientt s mutaci TGFBR1 a TGFBR2

(vCetné Loeysova-Dietzova syndromu) lla C
a dilataci korene aorty s maximalnim

primérem aortalnich sint > 45 mm.<

Doporuceni pro chirurgickou intervenci u aortopatii

Doporuceni Trida>  Uroven®
Bikuspidalni onemocnéni aorty

Chirurgicky vykon na aorté by mél byt

zvézen, pokud je ascendentni aorta:

* > 50 mm pii bikuspidalni aortalni chlopni
a dalsich rizikovych faktoreche nebo
koarktaci,

¢ > 55 mm u vSech ostatnich.

Turnerdv syndrom

Elektivni chirurgicky vykon aneurysmatu
aortalniho korene a/nebo ascendentni
aorty by mél byt zvédzen u zen

s Turnerovym syndromem, které jsou
stardi 16 let, jejich indexovany primér
ascendentni aorty je > 25 mm/m? a které
maji pridruzené rizikové faktory aortélni
disekce.f

lla C

Elektivni chirurgicky vykon aneurysmatu

aortélniho korene a/nebo ascendentni

aorty mlze byt zvazen u Zen s Turnerovym

syndromem, které jsou starsi 16 let, jejich lib C
indexovany pramér ascendentni aorty je

> 25 mm/m? a které nemaiji pridruzené

rizikové faktory aortalni disekce.

AR - aortalIni regurgitace; BAV - bikuspidalni aortaIni chlopen;
BSA - plocha povrchu téla; CoA - koarktace aorty; EKG -
elektrokardiogram; HTAD - dédi¢na onemocnéni hrudni aorty.
2Ttida doporuceni.

b Uroven dlikaz(.

¢ Na extrémnich hranicich rozmezi BSA je tfeba pfimérené
pfizplsobit doporucené limity.

4 Rodinna anamnéza disekce aorty pfi jejim malém praméru (nebo
osobni anamnéza spontanni vaskularni disekce), progresivni

AR, pfani otéhotnét, nekorigovand hypertenze a/nebo zvétseni
praméru aorty > 3 mm/rok (pfi opakovanych mérenich za pouziti
shodné zobrazovaci metody gatované EKG na stejné urovni aorty,
které se vzajemné porovnaji ve stejnou dobu a potvrzené jinou
metodou).

¢ Rodinna anamnéza disekce aorty pfi jejim malém priméru,
prani otéhotnét, sytémové hypertenze a/nebo zvétseni priméru
aorty > 3 mm/rok (pfi opakovanych mérenich za pouziti shodné
zobrazovaci metody gatované EKG na stejné urovni aorty, které se
vzajemné porovnaji ve stejnou dobu a potvrzené jinou metodou).
fBAV, elongace transverzalni aorty, CoA a/nebo hypertenze.

4.9 Ebsteinova anomalie
4.9.1 Uvod

Ebsteinovu anomalii charakterizuje abnormalni anatomie
s apikalnim posunem cipu trikuspidalni chlopné (TV).

Prava sin (RA) je funkéné zvétsena o atrializovanou
¢ast RV, TV je casto nedomykava.

Byva casto asociovana s ASD, patentnim foramen ovale
(PFO), pfitomnosti akcesornich spojek (v¢. mahaimskych
vlaken). Mnohocetné spojky ve spojeni s AT a AF prinaseji
riziko SCD.

RA dilatuje, levostranné oddily jsou utlacené, je niz-
ky srdecni vydej, pres pfidruzeny sirfiovy defekt mdze byt
i pravolevy zkrat (cyandza, obzvlasté pri zatézi).
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4.9.2 Klinické formy

Setkavame se s pestrou skalou pacientl, od zcela asymp-
tomatickych az po ty s tézkym pribéhem. Zalezi na stup-
ni postizeni. Klicovymi symptomy jsou: arytmie (nejcastéji
atrioventrikuldrni nodalni reentry tachykardie [AVNRT]),
dusnost, Unava, nizka tolerance zatéze, bolest na hrudi
a periferni a/nebo centrdlni cyanéza.

4.9.4 Interven¢ni a chirurgicka lécba

O indikaci operace rozhoduje zavaznost symptomu. Per-
ordlni antikoagulace je doporucena u pacientd s anamné-
zou paradoxni embolie nebo AF a Ize ji zvazit i u pacientd
se zvysenym tromboembolickym rizikem nebo s pFitom-
nym pravolevym zkratem. Plastika TV je uprednostriova-
na pred ndhradou TV. Pokud je RV pfilis mald nebo dys-
funkdni, 1ze zvazit bidirek¢ni kavopulmonalni (Glennovu)
anastomozu.

Doporuceni pro intervence u Ebsteinovy anomalie

Doporuéeni Trida>  Uroven®

Indikace pro operaci

Operace se doporucuje u pacientu s téz-
kou TR a symptomy nebo u objektivné
dokumentovaného zhorseni zatézové
tolerance.

Doporucuje se, aby operaci provadél spe-
cializovany chirurg v oblasti CHD se zkuse-
nosti s operativou Ebsteinovy anomadlie.

Pokud je indikovana operace TV, provede
se zarover uzévér ASD/PFO, pokud se
ocekdva, ze nezhorsi hemodynamiku.

Operace se ma zvazit bez ohledu na
symptomy u pacientl s progresivni dilataci
pravého srdce ¢i se snizenim systolické
funkce RV.

Indikace pro intervence

lla C

U pacientt se symptomatickymi arytmiemi
nebo preexcitaci na EKG je indikovéano
elektrofyziologické vysetieni nasledované
ablaci, pokud je proveditelné, v pfipadé,
Ze pacient jde na pldnovanou operaci, se
jako jeji soucast provede chirurgicka lécba
arytmii.

V pripadé dokumentované systémové
embolizace pravdépodobné zpusobené
paradoxni embolizaci ma byt zvézen
katetrizacni uzavér ASD/PFO, ale vyzaduje lla C
se peclivé vyhodnoceni dopadt mozného
zvyseni tlaku v RA nebo snizeni srdecniho
vydeje.
V pfipadé cyandzy (klidova saturace
kysliku < 90 %) muize byt zvéazen
katetrizacni uzavér ASD/PFO, ale vyzaduje
e : Py b C
se peclivé vyhodnoceni dopadt mozného
zvyseni tlaku v RA nebo snizeni srde¢niho
vydeje.

ASD - defekt sifového septa; CHD - vrozena srdecni vada;
EKG - elektrokardiogram; PFO - patentni foramen ovale; RA -
prava sif; RV — prava komora; TR - trikuspidalni regurgitace;
TV - trikuspidalni chloperi.

2 Ttida doporuceni.

b Uroveni dakaz(.

4.9.5 Sledovani

Je nutné pravidelné sledovani (nejméné jednou ro¢né) ve
specializovanych CHD centrech.

4.10 Fallotova tetralogie (TOF)
4.10.1 Uvod

TOF je charakterizovdna pfitomnosti nerestriktivniho
VSD, nasedajici aorty (< 50 %), infundibularni - tj. subval-
vuldrni, valvularni, supravalvularni obstrukce vytokového
traktu pravé komory (RVOTO) a/nebo stendzy vétve plic-
nice (PA), disledkem je pfitomnost hypertrofie RV.

4.10.2 Pfirozeny vyvoj, klinicka prezentace

Castymi komplikacemi v dospélosti jsou:

¢ Plicni regurgitace (PR): u pacientl operovanych transa-
nuldrni zdplatou byva signifikantni PR pfitomna prak-
ticky vZdy. Jejim moznym pozdnim dlsledkem je dilata-
ce a dysfunkce RV.

e RezidudIni RVOTO: zvyseny tlak v RV a RVH je nezdvis-
lym rizikovym faktorem bez ohledu na malou velikost
RV.

e RezidudIni VSD mUze vést k objemovému pretizeni LV.

e Aortalni komplikace (dilatace, aortalni regurgitace
[AR]).

¢ Dysfunkce RV a LV/srdecni selhani: dysfunkce RV se vy-
viji v dUsledku PR, RVOTO, pozdéji se na ni mize podi-
let i TR. Dysfunkce LV vznikd v dlsledku predchozich
spojek, rezidualniho VSD, AR. Dysfunkce obou komor
se vyviji kvlli dlouhodobé cyanéze, myokardidlnimu
poskozeni béhem operace, interventrikularni interakci,
dyssynchronii.

e Sinové/komorové arytmie a SCD: IART postinciziondlnim
jizvenim v RA, AF v dtsledku dilatace LA. Polymorfni VT/
VF obvykle souviseji se zavaznou dysfunkci RV a LV, mo-
nomorfni setrvald VT s postinciziondlnim jizvenim RV.
SDC je uvadéna v 1-3,5 %.

e Endokarditida, dlouhodobé riziko predstavuje prede-
vsim nahrada chlopné.

* PR je nejcastéjsi indikaci k reintervenci. Problémem zU-
stdva optimalni nacasovani, které nesmi byt ani pfilis
pozdé, aby jesté doslo k normalizaci velikosti a funkce
RV, ale ani pfili§ brzy, protoZze nahrazend biologicka
pulmonalni chlopen (xenograft nebo homograft) vyka-
zuje Zivotnost 10-20 let. Katetriza¢ni TPVI je alternati-
vou predevsim u pacientl s konduitem, ale také u vy-
branych ostatnich pacientl s vhodnou anatomii. Dalsi
mozné indikace jsou: distdIni stenéza PA (chirurgicky
¢i katetrizacné), anuloplastika TV, uzavér rezidudlniho
VSD, operace aorty.

Doporuceni pro intervence po korekci Fallotovy tetralogie
Trida®

Doporuéeni Uroven®

PVRep se doporucuje u symptomatickych

pacientt s tézkou PR (t]. regurgitacni frakce C
dle CMR nad 30-40 %) a/nebo alespon

stfedni RVOTO (tj. rychlost nad 3 m/s).

U pacientl bez nativniho vytokového

traktu (tj. grafty/bioprotézy/konduity) ma C
byt preferovéna katetrizacni intervence

(TPVI), pokud je anatomicky schddna.

Pokracovani na dalsi strané
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Doporuceni pro intervence po korekci Fallotovy tetralogie
(Dokonceni)

Doporuéeni Trida>  Urover®

PVRep ma byt zvaZzena u asymptomatickych

pacientl s téZzkou PR a/nebo RVOTO,

pokud je spInéno jedno z nésledujicich

kritérii.

* Objektivizované snizeni tolerance zatéze.

e Progresivni dilatace RV na RVESVi > 80 lla C
ml/m? a/nebo RVEDVi > 160 ml/m? a/nebo
progrese TR na alespon stiedni.

e Progresivni systolicka dysfunkce pravé
komory.

* RVOTO s RVSP > 80 mm Hg.

Uzavér VSD ma byt zvézen pfi

signifikantnim objemovém pretizeni

LV nebo v ramci jiné podstupované

operace srdce.

lla C

U pacientu se setrvalou VT,

ktefi podstupuji chirurgickou ¢i
katetrizacni PVRep, ma byt zvazeno
elektrofyziologické vysetieni

a feseni VT pred nebo béhem
PVRep.

Elektrofyziologické vysetreni
zahrnujici programovanou stimulaci
komor ma byt zvazeno pro stratifikaci
rizika pro SCD u pacientd s dalSimi
rizikovymi faktory (dysfunkce LV/RV,
nesetrvald VT, symptomatickd VT,
QRS > 180 ms, rozsahlé zjizveni RV na
CMR).

Implantace ICD ma byt zvézena

pro vybrané pacienty s TOF s vice
rizikovymi faktory pro SCD, vcetné
dysfunkce LV, nesetrvalé VT,
symptomatickd VT, QRS > 180 ms,
rozsahlé zjizveni RV na CMR nebo
indukovatelné VT pfi programované
stimulaci komor.

lla C

lla C

lla C

Katetrizacni ¢i chirurgicka ablace

symptomatické monomorfni setrvalé

VT u pacientl se zachovanou funkci

obou komor Ize povazovat za

alternativu k ICD, za predpokladu, Iib C
Ze je postup proveden v CHD centru

a je dosazeno ablacnich cila (napf.

neindukovatelnost, blokada vedeni

pres ablacni linie).

CHD - vrozena srde¢ni vada; CMR - magneticka rezonance

srdce; ICD - implantabilni kardioverter-defibrilator; LV - leva
komora; PR - plicni regurgitace; PVRep - vyména plicni chlopné;
RV - prava komora; RVESVi - indexovany end-systolicky objem
pravé komory; RVEDVi - indexovany end-diastolicky objem pravé
komory; RVOT - vytokovy trakt pravé komory; RVOTO - obstrukce
vytokového traktu pravé komory; RVSP - systolicky tlak v pravé
komore; SCD - nahla srde¢ni smrt; TOF - Fallotova tetralogie;

TPVI - transkatétrova implantace plicni chlopné; TR - trikuspidalni
regurgitace; VSD - defekt komorového septa; VT - komorova
tachykardie.

2 Trida doporuceni.

b Uroveni dakaz(.

4.10.5 Indikace pro elektrofyziologické vysetieni
a implantaci ICD

Implantace ICD ma byt zvaZzena v sekundarni prevenci,
v primarni prevenci vsak zlstdva kontroverzni. U ne-
vysvétlené synkopy a tézké komorové dysfunkce nebo
jinych rizik pro SCD ma byt provedeno hemodynamic-
ké a EP testovani a md se zvazit nasledna implantace
ICD.

4.10.6. Sledovani

Vsichni pacienti s TOF maji byt pravidelné sledovéani ve
specializovaném CHD centru, vétsina alespori jednou ro¢-
né, pravidelné se u nich provadi i CMR.

4.11 Pulmonalni atrezie s defektem
komorového septa

Vada mé anatomii TOF s tim rozdilem, Ze chybi pfimy tok
z RV do plicnice. Slozitost plicniho cévniho fecisté maze
vést k tomu, Ze korekce vady je obtizna az nemoznd. Za-
sobeni plicniho fecisté totiz byva velmi rlznorodé utva-
feno:

MuUze mit jeden zdroj, zpravidla PDA (unifokdlni) nebo
vice zdroju — MAPCA (multifokalni). PA mize mit obé vét-
ve spojené (konfluentni) nebo ne (nekonfluentni) nebo
vétve zcela chybéji, plicni fecisté ma rlzny stupen hypo-
plazie.

Podle stavu plicniho recisté mohou byt pacienti
v détstvi operovéni jako pfi TOF (transanularni zapla-
ta — viz 4.10), pfipadné se chybéjici kmen PA nahra-
di konduitem (viz 4.14), nebo se provadi v prvni fazi
aortopulmonalni spojka ¢i rekonstrukce RVOT, ktera
zvySenim prUtoku v PA umozni rust recisté a korekci
provést pozdéji. MUzeme se ale setkat i s pacienty upl-
né bez operace.

Tito neoperovani pacienti mivaji dusnost, unavu
a progresivni cyanézu (viz 3.4.8) v dusledku snizeného
plicniho prutoku, srdec¢ni selhdni, arytmie, segmentalni
PAH a jiné komplikace. Pacienti bez operace nebo po
paliativnim zadkroku, ktefi maji velké konfluentni vétve
PA a ktefi maji velké MAPCA, stdle mohou byt vhodni
k unifokalizaci plicniho zasobeni, pokud nemaji téz-
ké PAPVD/plicni vaskuldrni onemocnéni (PVD). Ma byt
u nich zvdzena radikalni korekce. Moznosti katétrovych
intervenci zahrnuji dilatace, stenty k udrzeni plicniho
prutoku na jedné strané a embolizace a coily pfi he-
moptyze, rupturach kolaterdl na strané druhé.

Vsichni pacienti s pulmonalni atrezii a VSD by méli
byt pravidelné sledovani ve specializovaném CHD centru
alespon jednou roc¢né, néktefi jsou cyanoticti (viz 3.4.8)
a néktefi maji segmentalni PAH (3.4.3). Profylaxe IE je in-
dikovana jen pro vysoce rizikové, tj. pacienty s konduity
a vSechny neoperované.

4.12 Transpozice velkych tepen (TGA)

4.12.1 Uvod

TGA je charakterizovéana AV konkordanci a ventrikulo-
-arteridlni diskordanci: aorta odstupuje z RV, PA z LV.
U komplexni TGA jsou navic pfidruzené vady: VSD, LVO-
TO a CoA.
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Pfirozena prognéza je extrémné 3patnd, chirurgické
techniky se vyvijely od switche atridlniho k arteridlnimu,
u komplexnich se pouziva i Rastelliho korekce.

4.12.2 Atrialni switch

4.12.2.1 Klinicky obraz po atrialnim switchi

e Operace dle Mustarda nebo Senninga miva nejcastéji
tyto komplikace: selhdni systémové RV, systémova TR,
bradykardie a chronotropni inkompetence kvili ztra-
té sinusového rytmu. Supraventrikularni tachykardie:
na kavotrikuspiddlnim istmu dependentni flutter,
okruhy makroreentry okolo jizev, AF, AT. Komorové
arytmie: primarni polymorfni VT nebo VF pfi dysfunk-
c¢i komory a srde¢nim selhani nebo monomorfni VT
navazujici na rychle prevadénou supraventrikularni
tachykardii (SVT).

e Stendza baffll (tj. switchd, tuneld). Netésnost baffld.

Dale stenézy v mistech napojeni plicnich a dutych Zzil,

LVOTO, PH (vétSinou poskapilarni), umrti v dasledku sr-

dec¢niho selhani ¢i arytmie.

Prezivani do 40 let je 60-75 %, ale bez zavazné kompli-
kace pouhych 20 %.

4.12.2.2. Diagnostika

e Klinické vysetfeni musi zahrnovat priznaky zilni konges-
ce (stendzy bafflt). Echokardiografie je zakladni meto-
dou v detekci komplikaci, kontrastni echokardiografie
umozni detekovat zkraty baffla.

e CMR poskytuje spolehlivéjsi a podrobnéjsi kvantitativni
zhodnoceni funkce systémové RV a prichodnosti baffld.

4.12.2.3 Medikamentozni terapie

e \/ tuto chvili nemame presvédciva data pro farmakote-
rapii selhdvajici systolické RV.

eV pfipadé zjevného srdecniho selhani zmirnuji pfi-
znaky diuretika, klasickd farmakoterapie srde¢niho
selhani mdze ulevit symptomatickym pacientdm.

Doporuceni pro intervence a operace u TGA po atrialnim switchi
Trida?

. c

lla C

. c

Doporuéeni Uroven®

Indikace k chirurgické intervenci

U symptomatickych pacientu s obstrukci
siné plicnich zil se doporucuje operace
(katétrova intervence zfidkakdy mozna).

U symptomatickych pacientl se sten6zou
bafflu, ktera je nevhodna pro katétrovou
intervenci, se doporucuje operace.

U symptomatickych pacientu s netésnosti
bafflu, ktera je nevhodna pro katetrizacni
uzaveér, se doporucuje operace.

U pacientt s tézkou systémovou
(trikuspidalni) AV nedomykavosti,

u kterych neni signifikantni systolickd
dysfunkce RV (EF > 40 %), ma byt bez
ohledu na symptomy zvazena plastika ¢i
nahrada chlopné.

Bandaz PA jako retrénink LV pred
arteridlnim switchem se v dospélosti
nedoporucuje.

Doporuceni pro intervence a operace u TGA po atrialnim switchi
Trida?

Doporuéeni Uroven®

Indikace ke katetrizacni intervenci

U symptomatickych pacientu se
stendzou bafflu se doporucuje stent, C
pokud je to technicky schudné.

U symptomatickych pacientl

s netésnosti bafflu a cyandzou

v klidu ¢i pfi zatézi nebo pfi silném

podezieni na paradoxni embolizaci C
se doporucuje potahovany stent

nebo katetriza¢ni uzavér, pokud je

to technicky schadné.

U pacientt s netésnosti bafflu

a symptomy zpUsobenymi L-P

zkratem, se doporucuje potahovany C
stent nebo katetriza¢ni uzavér,

pokud je to technicky schddné.

U asymptomatickych pacient

s netésnosti bafflu s vyznamnym
objemovym pretizenim L-P
zkratem se ma zvazit implantace
potahovaného stentu nebo uzavér,
pokud je to technicky schidné.

lla C

U pacientl s netésnosti bafflu,
kterym bude implantovén PM/

ICD, ma byt pred transvendzni
implantaci elektrod zvazen uzavér
potahovanym stentem, pokud je to
technicky schidné.

lla C

U asymptomatickych pacientu se
sten6zou bafflu maze byt zvazen llb C
stent, pokud je to technicky schadné.

ICD - implantabilni kardioverter-defibrilator; LP - levopravy; PM —
kardiostimulator.

2 Trida doporuceni.

b Uroven ddkazu.

4.12.2.4 Chirurgicka a katétrova intervence

Baffly stézuji katetriza¢ni ptistup, ¢asto je nutna punk-
ce bafflu. Blize viz origindl doporuceni a néasledujici ta-
bulka.

4.12.3 Arterialni switch

Casté komplikace tohoto zakroku jsou:

¢ Dilatace kofene neoaorty a AR.

e Supravalvularni PS a stendza vétvi, vznikd v dlsledku
Lecomptova manévru, pri kterém se bifurkace plicnice
dostane pred ascendentni aortu a dilatace korene neo-
aorty.

¢ Dysfunkce LV a arytmie v disledku problému reimplan-
tovanych koronarnich tepen.

e Akutni zalomeni aortdlniho oblouku.

Tricetileté prezivani je excelentni (> 90 %) a bez zé-
vaznych komplikaci 60-80 %. Vétsina téchto pacientt je
asymptomatickych. Proto je toto feSeni TGA v soucasnosti
preferovano.
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4.12.3.2 Diagnostika

e Klicova diagnosticka metoda je echokardiografie, i kdyz
vizualizace anteriorné umisténé bifurkace plicnice je
ziidkakdy mozna.

* To umozni CMR, vypocetni tomografie srdce (CCT) zob-
razi neinvazivné koronarni tepny.

4.12.3.3 Chirurgicka a katétrova intervence

Doporuceni pro intervence u TGA po arteridlnim switchi

Doporuéeni Trida>  Urover®

Intervencni ¢i chirurgicka revaskularizace
se doporucuje v pfipadé koronarni stenézy
zpusobuijici ischemii.

Operace dilatovaného korene neoaorty

ma byt zvéZzena pfi rozméru > 55 mm (se

zohlednénim télesnych proporci), operace lla C
vyznamné AR viz doporucené postupy pro

chlopenni vady.

Stent stendzy vétve PA ma byt zvézen bez
ohledu na symptomy, pokud je stenéza >
50 % a tlak v RV je > 50 mm Hg a/nebo je
redukovana plicni perfuze.

AR - aortalni regurgitace; PA - plicnice; RV — pravé komora.
2 Ttida doporuceni.
b Uroveri diikazd.

4.12.4 Operace dle Rastelliho

Reseni pro nékteré TGA s VSD a PS. VSD se vyuZije pro

nasmérovani toku z LV do aorty, RV je napojena na PA

pomoci konduitu s chlopni.

Komplikace:

e Stendza/regurgitace/lE konduitu mezi RV a PA (nejcas-
t&jsi davod reoperace)

e LVOTO

e Rezidudlni VSD

e Arytmie aj.

4.13 Vrozené korigovana transpozice velkych
tepen (ccTGA)

Vada ¢cTGA je charakterizovana dvojitou diskordanci (at-
rioventrikuldrni i ventrikuloarteridlni). Tzn. komory maji
prohozena sva mista. Abnormalni orientace baze-apex
je casta (20 %), rovnéz pridruzené vady: VSD (70 %), PS
(40 %), dysplasticka TV (ebsteinoidni malformace).
Pozice AV uzlu (nékdy vice¢etného) a prubéh Hisova
svazku byvd abnormalni, coz vede k ¢astym porucham AV
prevodu.
Pozdni komplikace:
e Dysfunkce a selhani systémové RV
¢ Progresivni systémova TR
e LVOTO
e Kompletni AV blokada (riziko vzniku 2 %/rok)
o VT
Ackoliv u izolované ccTGA se symptomy ziidkakdy ob-
jevi pred dospélosti, ocekdvana doba Zivota je zkracena,
jen 50 % dosadhne 60 let, u ccTGA s pfidruzenymi vadami
pribéh byva horsi (jen 50 % dosahne 40 let).

4.13.3 Diagnostika

¢ Na EKG byva patrna razna forma AV blokady, septalni

aktivace zprava doleva vede ke Q II, Ill, aVF, V,-V,.

U 2-4 % pacient byvad zaznamenan Wolffav-Parkin-

sonUv-Whitelv syndrom (EKG holterovské monitoro-

vani).
e Klicovou modalitou je echokardiografie (RV, TV, VSD,

LVOTO, PS), CMR (kvantifikace RV).

Rutinni preskripce ACEI, ARB, beta-blokatord a an-
tagonistu aldosteronu v prevenci srde¢niho selhani
neni doporucena, ale mlze pomoci u symptomatic-
kych. Diuretika mohou ulevit symptomam srde¢niho
selhani.

4.13.5 Chirurgicka a katétrova intervence

Plastika TV je zfidkakdy proveditelna. RVEF <40 %, PAP >
50 mm Hg, AF a NYHA lII-IV jsou pred operaci asociovany
s pozdni mortalitou.

Doporuceni pro intervence u ccTGA

Doporuéeni Trida®= Uroven®
U symptomatickych s tézkou TR
a zachovnou/lehce sniZzenou sy- C

stolickou funkci RV (EF > 40 %) je
indikovana nahrada TV.

U asymptomatickych s téZzkou TR

a progresivni dilataci systémové

RV a/nebo lehce snizenou systoli- lla C
ckou funkci RV (EF > 40%) ma byt

zvazena nahrada TV.

Biventrikularni stimulace ma byt
zvazena u uplné AV blokady nebo

> 40% vyuzivani jednokomorové & <
stimulace.

U symptomatickych s tézkou

TR a vice nez stiedné snizenou b C

systolickou funkci RV (EF < 40 %)
muze byt zvdZzena nahrada TV.

AV - atrioventrikularni; EF — ejek¢ni frakce; RV - prava komora; TR
— trikuspidalni regurgitace; TV - trikuspiddlni chlope.

2 Tfida doporuceni.

b Uroven ddkazd.

Pacienti s ccTGA by méli byt pravidelné sledovani ve
specializovaném CHD centru.

4.14 Konduity plicnice

Konduity mohou byt s chlopni (plicnicovy a aortalni ho-
mograft, s bioprotézou, konduity z bovinni jugularni
zily [Contegral) ¢i bez chlopné. Idedini konduit neexis-
tuje, reoperaci po 20 letech nepotiebuje jen 32-40 %.

Komplikace zahrnuji nedostate¢nou velikost konduitu
pfi rlstu pacienta, obstrukci a/nebo insuficienci, endokar-
ditidu a aneurysma nebo pseudoaneurysma.

4.14.3 Chirurgickd a katétrova intervence

Doporucuje se tyto pacienty pravidelné sledovat ve specia-
lizovaném CHD centru (nejméné jednou roc¢né). Je dopo-
ruc¢ena profylaxe IE.
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Doporuceni pro intervence pro plicnicové konduity
Trida?

Doporuéeni Uroven®

Symptomaticti pacienti s RVSP

> 60 mm Hg (v pfipadé nizsiho

pratoku i nizsi) a/nebo tézkou PR

(tj. regurgitacni frakce dle CMR nad C
30-40 %) maji podstoupit intervenci,

preferencné katetrizacni (TPVI),

pokud je proveditelna.

U asymptomatickych pacient

s tézkou RVOTO a/nebo tézkou

PR ma byt zvazena intervence,

preferencné katetrizacni (TPVI),

pokud je proveditelna, pokud splfiuji

alespon jedno z nasledujicich kritérii:

¢ u objektivné dokumentovaného
zhorseni zatézové tolerance (CPET), lla C

e progresivni dilatace RV na RVESVi
>80 ml/m? a/nebo RVEDVi > 160 ml/m?
a/nebo progrese TR na alespon
stredni,

e progresivni systolicka dysfunkce
pravé komory,

® RVSP > 80 mm Hg

CMR - magneticka rezonance srdce; CPET - kardiopulmondlni
zatéZovy test; PR - plicni regurgitace; RV - prava komora;

RVESVi - indexovany end-systolicky objem pravé komory; RVEDVi
- indexovany end-diastolicky objem pravé komory; RVOTO -
obstrukce vytokového traktu pravé komory; RVSP - systolicky tlak
v pravé komore; TPVI - transkatétrova implantace plicni chlopné;
TR - trikuspidalni regurgitace.

2 Trida doporuceni.

b Uroven dakazd.

4.15 Jednokomorové srdce (UVH)

Termin UVH je vyhrazen pro pestrou skupinu malfor-
maci, u kterych bud RV, nebo LV zcela chybi, nebo je
tak hypoplasticka, Ze je neproveditelnd biventrikuldrni
korekce.

MUzeme rozlisit dvé hemodynamicky odlisné situace:

* Neomezeny plicni pritok, s rizikem srdecniho selhani,
tézké PVD. Mnoho téchto pacientli ma provedenu ban-
daz plicnice. Jejim cilem je omezit plicni pratok tak, aby
nevzniklo PVD, ale zaroven natolik, aby nebyla tézka
cyandza.

e Omezeny plicni pratok (PS ¢i atrezie PA). Néktefi pa-
cienti s vybalancovanym plicnim pratokem prezivaji do
dospélosti bez operace, jini potfebuji kvali tézké cya-
néze plicni pratok zvysit provedenim arteridlni spojky
(Blalock-Taussigova — z podklickové tepny na PA, Wa-
terston z ascendentni ¢i Potts z descendentni aorty na
PA). Je i moznost vytvoreni bidirekéni kavopulmonalni
anastomozy (Glen aj.).

PFi spInéni indikacnich kritérii mohou byt néktefi paci-

enti |é¢eni jako pacienti s Fontanovou cirkulaci (viz 4.16).

Pacienti dle anatomie a hemodynamiky vady mohou
mit velmi rdzny stupen cyandzy, srdecniho selhani, déle
arytmie, mozkové prihody a abscesy, tromboembolismus

aj. (viz 3.4.8).

Pravidelné sledovani v specializovaném CHD centru.

Doporuceni pro UVH

Doporuéeni Tfida®>  Uroveri®

Doporucuje se, aby dospély

s neoperovanym ¢i paliativné operovanym

UVH podstoupil podrobné vysetieni ve

specializovaném CHD centru, zahrnujici C
multimodalitni zobrazeni ¢i invazivni

vySetieni se zvazenim prospéchu

z chirurgické ¢i intervendni 1écby.

Jenom u peclivé vybranych

symptomatickych cyanotickych pacientd,

u nichz je nizka PVR, adekvatni funkce AV lla C
chlopni a zachovana funkce komory, ma

byt zvazovana Fontanova cirkulace.

U pacientt se zvySenym plicnim pritokem
-— nepravdépodobné v dospélosti - ma
byt zvazena bandaz PA, pfipadné utazeni
bandéze.

lla C

U pacientl s téZkou cyandézou a snizenym
plicnim pratokem, ale bez zvysené PVR
nebo PAP, ma byt zvéZena bidirekéni
Glennova spojka.

lla C

U pacientl s tézkou cyandzou a snizenym
plicnim pratokem, u nichz neni vhodna
Glennova spojka, mize byt zvazena
arteridlni spojka na PA.

1ib C

Srdecni transplantace/transplantace srdce-
plice ma byt zvazena, pokud neni jina
chirurgickd moznost u pacientt v tézkém
klinickém stavu.

lla C

AV - atrioventrikularni; CHD - vrozena srde¢ni vada; PA - plicnice;
PAP - tlak v plicnici; PVR - plicni vaskuldrni rezistence; UVH -
univentrikularni srdce.

2 Trida doporuceni.

b Uroven dikazd.

4.16 Pacienti po Fontanové operaci

Fontanova operace spocivda v oddéleni systémového
a plicniho Zilniho ndvratu, zapojuje je do série bez pou-
ziti subpulmondlni komory. Opera¢ni technika prodéla-
la vyvoj, v soucasnosti se u nas setkdme témér vyhradné
s pacienty operovanymi totdlnim kavopulmondlnim spo-
jenim (TCPC) bud' intrakardidlnim, nebo extrakardidlnim
konduitem mezi vena cava inferior (IVC) a PA a vena cava
superior (SVQC)-PA anastomdzou (bidirek¢ni Glenn).

4.16.3 Klinicka prezentace

Absence subpulmondlni komory vede k chronicky zvyse-
nému Zilnimu tlaku, vyrazné zménéné plicni hemodyna-
mice a chronicky snizenému predtizeni spole¢né komo-
ry. Ackoliv desetileté prezivani se maze pfriblizit k 90 %,
snizené prezivani v dal$im sledovani je nevyhnutelné
i u nejlepsich Fontanovych operaci. Roli hraji: selhani spo-
le¢né komory, AV insuficience, narast PVR, zvétseni sini,
obstrukce ndvratu z plicnich zil, VSD, dusledky chronické
zilni hypertenze zahrnuijici jaterni kongesci a dysfunkci
(nasledné i tézkou fibrézu, hepatocelularni karcinom).
Dalsimi komplikacemi jsou tromby v sinich a PA, vyvoj ko-
lateral mezi systémovymi a plicnimi tepnami a mezi systé-
movymi a plicnimi zilami, arytmie.
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Vzacnou, ale zdvaznou komplikaci je bilkovinu ztrace-
jici enteropatie (PLE), ktera vede k perifernim otokam, vy-
potkdm. Dalsimi komplikacemi jsou plasticka bronchitida,
dysfunkce lymfatického systému.

Sledovani téchto pacientt vyZaduje Siroké spektrum
metod vcéetné multimodalnich zobrazovacich metod
s pfesahem do jinych obora.

Doporuceni pro pacienty po Fontanové operaci (TCPC)

Doporuceni Trida>  Uroven®

Setrvald supraventrikularni arytmie
s rychlym AV vedenim je emergentni
situaci a ma byt feSena promptné
elektrickou kardioverzi.

Antikoagulace je indikovéna, pokud
jsou/byly dokumentovény tromby

v sinich, supraventrikuldrni arytmie
nebo tromboembolické pfihody.

Zenam s Fontanovou cirkulaci
a jakoukoliv komplikaci se
nedoporucuje téhotenstvi.

Srdecni katetrizace se doporucuje méné,
v pripadech nevysvétlenych otoki,
zhorseni zatézové tolerance, nové
vzniklych arytmii, cyanézy a hemoptyzy.

V pfipadé arytmii se ma zvazovat aktivni

pristup (elektrofyziologie a ablace). 1t e

Pravidelné vysetreni jater ma byt
zvazeno (ultrazvuk, CT, CMR).

Podavani antagonisti endotelinovych

receptorli a inhibitord

fosfodiesterazy-5 mulze byt zvazeno

u vybranych pacientl se zvy$enym lib C
tlakem v PA/PVR v nepritomnosti

zvysenych end-diastolickych plnicich

tlakd spolecné komory.

lla C

U vybranych tlakd s vyznamnou
cyan6zou muze byt zvazen katetrizacni
uzavér fenestrace, ale vyzaduje to
opatrné zhodnoceni, k vylouceni
zvyseni zilnich tlakd a poklesu srde¢niho
vydeje v dlsledku intervence.

AV - atrioventrikularni; CMR - magnetickd rezonance srdce; CT -
vypocetni tomografie; PA - plicnice; PVR - plicni cévni rezistence.
2 Tfida doporuceni.

® Uroven dakazd.

Péce o pacienty po Fontanové operaci je jedna z nej-
vétsich vyzev pro centra a kardiology sledujici CHD, sledo-
vani v centrech je doporu¢eno minimalné jednou za rok.

4.17 Koronarni anomalie

4.17.1 Uvod a pozadi

4.17.1.1 Anomalni odstup koronarni tepny

z pulmonalni tepny

Pfesto, Ze vétsina korondrnich anomalii ma pfiznivou
progndzu, nekorigovany anomalni odstup levé koronarni
tepny z plicnice (ALCAPA) je spojen s nepfiznivym pri-

béhem v duUsledku desaturace koronarni krve, ischemie
myokardu, steal fenoménu, nékdy i s asymptomatickym
infarktem myokardu a rozvojem dysfunkce levé komory.
Anomalni odstup pravé koronarni tepny z plicnice (ARCA-
PA) je vétsinou ndhodnym nalezem.

4.17.1.2 Anomalni odstup koronarni tepny

z aorty (anomalous aortic origin of

a coronary artery, AAOCA)

Nejsou definitivni data ohledné progndzy, rizikové stra-
tifikace a 1éCby. Méné castd varianta odstupu levé koro-
narni tepny z pravého korondrniho sinu je malignéjsi nez
opacna varianta.

4.17.1.3 Koronarni pistél

Malé pistéle jsou benigni, stredné vyznamné a vyznamné
jsou spojeny s komplikacemi, jako jsou ischemie myokar-
du, arytmie, srde¢ni selhdni a endokarditida. Pfitomnost
symptom, komplikaci a vyznamného zkratu je indikaci
ke katetriza¢ni nebo chirurgické intervenci.

4.17.2 Diagnostické hodnoceni

CT vysetieni je preferovanou metodou pro zobrazeni
morfologie a vyuziti pokrocilych zobrazovacich metod pfi
fyzické zatézi je nutné pro rozhodovani.

4.17.3 Chirurgicka lécba (viz tabulku)

rni anomalii
Trida?

Doporuceni pro péci o nemocné s koro|

Doporuceni Uroven®

Nefarmakologické funkéni zobrazovaci
zatézové testy (scintigrafie myokardu,
echokardiografie, magneticka rezonance)
jsou doporuceny u nemocnych s koronarni
anomélii k potvrzeni nebo vylouceni
ischemie myokardu.

ALCAPA

Chirurgicka lécba je doporucena pro
nemocné s ALCAPA.

Chirurgicka lécba je doporucena pro
nemocné s ARCAPA s pfislusnymi
symptomy

Chirurgicka lé¢ba by méla byt zvazena

u asymptomatickych nemocnych

s ARCAPA s piitomnosti dysfunkce komory lla C
nebo ischemie myokardu v souvislosti

s koronarni anomalii.

Anomalni odstup pravé koronarni tepny z aorty

Chirurgicka lécba je doporucena pro
nemocné s AAOCA pfiznaky typické
anginy pectoris a prikazem indukovatelné
ischemie myokardu v pfislusném povodi.

(@]

Chirurgicka lé¢ba by méla byt zvézena

u asymptomatickych nemocnych s AAOCA
(levé nebo pravé) a prikazem ischemie
myokardu.

lla C

Chirurgicka lécba by méla byt zvazena

u asymptomatickych nemocnych s AAOCA

(levé nebo pravé) a bez prikazu ischemie lla C
myokardu, ale s nalezem vysoce rizikové

anatomie.

Pokracovani na dalsi strané



D. Marek et al.

195

Doporuceni pro péci o nemocné s koronarni anomalii (Dokonceni)

Doporuéeni Trida>  Uroven®

Chirurgickd Iécba by mohla byt zvazena

u symptomatickych nemocnych s AAOLCA
a bez prakazu ischemie myokardu a bez
nélezu vysoce rizikové anatomie.

Chirurgicka Iécba by mohla byt zvazena
u asymptomatickych mladsich (< 35 let)
nemocnych s AAOLCA a bez prikazu
ischemie myokardu a bez nalezu vysoce
rizikové anatomie.

Chirurgicka lé¢ba neni doporucena

u asymptomatickych nemocnych

s AAORCA a bez priikazu ischemie
myokardu a bez nalezu vysoce rizikové
anatomie.

AAOCA - anomalni odstup koronarni tepny z aorty; AAOLCA

- anomalni odstup levé korondrni tepny z aorty; AAORCA

- anomalni odstup pravé korondrni tepny z aorty; ALCAPA -
anomalni odstup levé koronarni tepny z pulmonalni tepny;
ARCAPA - anomalni odstup pravé koronarni tepny z pulmonalni
tepny.

2Ttida doporuceni.

bUroven dikazd.

“Viysoce rizikovd anatomie znamena nalezy jako intramurdlni
prabéh, abnormality ostia (Stérbinovité usti, ostry Uhel odstupu,
odstup > 1 cm nad sinotubuldrni junkci).
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