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Otazky ke kardiologicke atestaci:

Vrozené srdecni vady
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Pro¢ se ma dospély kardiolog zabyvat VSV ?  “amis

Dospélych s VSV neustale pribyva !
Pribyva pacientd s komplexnimi VSV po sloZitych operacich v détstvi !!

Hemodynamicka zavaznost puvodné nevyznamné VSV se muze v
prubéhu zivota podstatné zvysit.

Diagn6za z détstvi muze byt nepresna
VSV muze byt objevena az v dospélosti

| po uspésnych operacich VSV v deétstvi se Casto vyskytuji rezidualni
nalezy a pozdni komplikace

VSV se kombinuji a interferuji s chorobami dospélého véku (ICHS,
hypertenze, ziskané srdecni vady, tromboembolické komplikace, DM,
CHOPN, CHRI, aj.)
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Guidelines pro VSV v dospélosti

ACC/AHA Guidelines for the management of Adults with Congenital Heart
Disease.
Warnes CA et al. Circulation 2008;118:e714-833, JACC 2008;52(23)el-121

ESC Guidelines for the management of grown-up congenital heart disease
(new version 2010).

Baumgartner H et al. European Heart J 2010;31:2915-2957

ESC Guidelines on the management of cardiovascular diseases during
pregnancy
Regitz-Zagrosek V, et al.European Heart J 2011;32:3147-3197

Doporu&eni CKS pro dg a l1é&bu VSV
Popelova J, Cor Vasa, 2002;44(9):K165-182.



Definice:

* Vrozena srdecni vada (VSV) je morfologicka anomalie
srdce a velkych cev, pritomna pri narozeni.

Klinicky se muze projevit kdykoliv v prubéhu zivota.

 Mezi VSV v klasickém pojeti nejsou zarazeny
kardiomyopatie ani arytmie bez strukturalni poruchy,
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| kdyz jsou pritomny pri narozeni a maji geneticky podklad.



Vrozené odchylky, které nejsou pocitany mezi VSV NENOGH
pri urcovani prevalence:

bézné populace,
neni to vada s hemodynamickym vyznamem, ale s predispozici k
paradoxni embolizaci

bézné populace,
porucha funkce BAO vznika nej¢astéji az v prubéhu zivota.
Mezi VSV jsou vétSinou pocitany jen aortalni vady pfitomne v détstvi.

casta,
uzavira se spontanné nebo farmakologicky.
Otevrena tepenna ducCej je povazovana za VSV, je-li Siroce otevrena
ve 2. tydnu Zivota a pozdeji.
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Déleni VSV podle morfologie a embryonalniho vyvoje

anomalie viscero-atrialniho situ (sy heterotaxe)
anomalie septace (ASD, VSD, AVSD)
anomalie AV chlopni (Ebsteinova anomalie trik.chl., aj.)
anomalie komor
anomalie vytokoveho traktu (RVOT, LVOT)
konotrunkalni anomalie (TOF, dvojvytokové komory, TGA..)
anomalie aortalniho oblouku (COA, interrupce Ao, PDA)
anomalie Zilni (systém. Zil, anomalni navrat plicnich zil, aj.)
anomalie koronarnich tepen (ALCA, pistéle, aneurysmata)
sy hypoplastického levého srdce
anomalie rotace komor (looping), (CTGA)

aj.



Jednodussi vrozené srdecCni vady Klinicke déleni :
Zkratoveé vady: BENDCNCE
« defekt septa sini typ secundum

» defekt septa sini typ sinus venosus + PAPVD

« defekt septa sini typ primum (= inkompletni AVSD)
« parcialni anomalni navrat plicnich zil (PAPVD)

» izolovany defekt komorového septa

* otevrena tepenna duce; * Ebsteinova anomalie trikuspidalni chlopné
Bez zkratu: (+ASD/PFO)

* vrozené vady aortalni chlopné

» izolovana pulmonalni sten6za (x PS muze byt spojena s ASD i VSD)

» koarktace aorty

Jpre-trikuspidalni*

Komplexni vrozené srdecCni vady c¢asto s pravo-levym zkratem pred korekci
» Fallotova tetralogie, dvojvytokova prava komora (DORV)

« transpozice velkych tepen

« pulmonalni atrézie £ defekt komorového septa

» trikuspidalni nebo mitralni atrézie

* funkéné spole¢na komora (dvojvtokova leva komora DILV)

« totalni anomalni navrat plicnich zil (TAPVD), aj.

« kompletni defekt atrio-ventrikularniho septa

* vrozeneé korigovana transpozice velkych tepen



Kritické VSV u novorozenctl - 35 % IWOCC

TézZka cyandza nebo tézkeé srdecni selhani nebo kombinace obou pfiznaku
nebo Casné umrti

« transpozice velkych tepen

* pulmonalnii atrézie

« kriticka aortalni sten6za

« kriticka koarkatce aorty

« syndrom hypoplastického levého srdce
« trikuspidalni atrézie

» dvojvtokova leva komora
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VSV s nejzavaznejsi progndzou v dospelostsi

= extrémni forma PAH u zkratové vady

(transpozice velkych tepen feSena korekci dle Mustarda, Senninga;
vrozené korigovana transpozice velkych tepen a jiné komplexni VSV)

neoperovaneé nebo resene pouze
spojkovou paliaci

(univentrikularni cirkulace - TCPC, klasicka Fontanova korekce)
trikuspidalni atrézie, dvojvtokova LK a jiné typy funkéné spolecnych
komor bez PH !l



Déleni VSV podle Cetnosti

Deti

VSD :
ASD:

AS:

PS:

COA:

TGA:

TOF:
AVSD
PDA:
Ebsteinova anomalie
DORV

PA,
CCTGA, qa,.

6-8%
6-8%
5%
5%
4%
4%
5%

Dospéli

20%

7%
8%
6%
7%
4%

Skovranek, 2003, Samanek, 1999, Popelova,1999,2003
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Spektrum dospélych pacientt s VSV v Centru v NNH
(N = 2814, prum.veék 40 let)

162; 6%

233; 8%

289; 10%

Stav k 31.10.2012

599; 19%

457; 16%

413; 14%

315; 11%

b

B ASD

B AORT
B VSD

B PS

B COA

B TOF
OTGA

B AVSD
O SV (TADILV)
B Ebst

B PA

B CTGA
O DAP

8 DORV
O TAPVD

AHOMOLCE
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VSV nepoznané v detstvi

B ASD-II

B ASD sin.ven
B ASD-I

M Ebst.

B CTGA

B DAP

O VSD

B TOF

[0 COA

Hjiné

|
~

AHOMOLCE

(il

N

NEMOCNICE

V nasem souboru 2200 dospélych s VSV bylo 17% VSV objevenych az v dospélosti

(Popelova, 2008)

pozn.- nejsou uvedeny bikuspidalni chlopné aorty — nejvice !!!
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« 6-—10/1000 zivé narozenych déti

« Samanek, 1999, BOSS (Bohemian Survival Study): 6,16/1000 (815 569 déti
narozenych v letech 1980-1990, klinické vysetreni pediatrem pfi narozeni, v 6
tydench a 5 letech, pfi podezieni na VSV ad DKC FNM)

 Hoffman,1995: 10/1000 zivé naroz. déti

Robida,1997: 12,3/1000 (vSechny narozené déti echo, MRI)

VSV se vyskytuje:

20 % spontanné potracenych plodu
10 % mrtvé narozenych déti

1% zivé narozenych déti

(Hoffman,1995)



prezivani déti s VSV do 15 let:
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Prezivani VSV do dospélosti NEMOC

1956 - 1980
1980 — 1990
v soucasnosti

67 %
77 %
90 %

(Samének,1 999, Warnes, 2001, Somerville,2002)

roéné pfibyva v CR cca 500 dospélych s VSV

v CR: 10 tis. déti a 25 tis. dospélych s VSV

(Popelova, Cor Vasa, 2002)

dospélych s VSV je 2,5x vice nez déti s VSV

odhadovany pocet dospélych zijicich s VSV je asi 2800 na jeden milion

obyvatel

(32.konference v Bethesdé, Warnes CA, Circulation, 2001)

NICE



500

400

300

- 200

100

0

J

PocCet dospélych s VSV narusta !
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316 PERLOFF
MEDICAL CENTER EXPERIENCES

children

* od 80.let prudce narusta pocet
hospitalizaci dospélych s VSV

Perfloff, JACC ,1991
22nd Bethesda Conference

Piednoklad nariastu
dosnélyveh s komplexni VSV
v nasledujicich 20 letech dle
111G )'/Z’/ DKC

Projection: Fontan Projection: TOF

N patients

Grafy poskytl laskavé
prof. MUDr. Jan JanouSek a prof.

e e MUDr. Vaclav Chaloupecky
Adults Détské Kardiocentrum

<20 years Ad u ItS >20 years



Organizace dlouhodobé kardiologické péce o VSV v dospélosti
(GUCH = grown-up congenital heart disease) NEMOCHICE
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uroveri 1: specializované centrum: (v CR 2-3)

zajisténi péCe o komplexni a vzacné VSV,

zajisténi diagnostiky a reoperaci u dospélych s VSV,

zajisténi primooperaci slozitych nebo vzacnych VSV v dospélosti,

diagnostika nejasnych stavl s anamnézou VSV,

poskytuje konsultace pro nizsi centra, poradenstvi pro zeny pred tehotenstvim.
uzka spoluprace s Détskym Kardiocentrem a s transplantacnimi centry

uroven 2: poradna pro dospélé s VSV v lokalnim centru ve spolupraci se
specializovanym centrem:; stabilizované VSV

(v CR v kazdém komplexnim kardiovaskularnim centru)

uroven 3: kardiologie bez specializace:

péce o vyfeSené jednoduché VSV bez rezidualnich nalezu,

bézné kontroly a bézna vySetreni pacientu sledovanych ve vysSich centrech
moznost konsultace s vySSimi centry

uroven 1+2: vyzaduje az 50% VSV v dospélosti

mévth Nérodniho kardiovaskularniho programu CKS
Deanfield J, Management of GUCH, European Heart Journal (2003) 24, 1035-1084



Reoperace, primooperace nebo intervence
u VSV v dospelosti

vice nez polovina vSech dospélych s VSV

ASD

koarktace aorty

BAO

Ebsteinova anomalie trikuspidalni chlopné
CCTGA, aj.

VSV s homografty (pulmonalni, aortalni)
Fallotova tetralogie

AVSD

rekoarktace aorty

Rossova operace

klasicka Fontanova korekce, nékteri pac. s TCPC
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NejCastéjSi rezidualni nalezy po operaci VSV
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ASD secundum

mitralni a trikuspidalni regurgitace, rezid. zkrat

inkompletni AVSD

mitralni regurgitace-cleft, obstrukce LVOT

VSD

rezidualni zkrat, aortalni regurgitace, plicni hypertenze

Fallotova tetralogie

pulmonalni regurgitace, pulm.sten6za, VSD, aortalni
regurgitace, trikuspidalni regurgitace

Ebsteinova anomalie

trikuspidalni regurgitace

pulmonalni stenoza

pulmonalni regurgitace

aortalni sten6za po BVP

restendza, aortalni regurgitace

pulmonalni atrézie

degenerace pulmon. homograftu, periferni stenézy
plicnice, plicni hypertenze

koarktace aorty

rekoarktace, hypertenze, aortalni vady, dilatace aorty

TGA po Mustardove,
Senningove korekci

dysfunkce systémové pravé komory, regurgitace na
systémove trikuspidalni chlopni

Fontanovska cirkulace

arytmie, dysfunkce komory, regurgitace na AV cvhlopnl'ch,
tromby v konduitu, plicni embolizace, vysoky CZT,
enteropatie se ztratou proteinu




Euro Heart Survey — %1[
Adult congenital heart disease (2003-2004)

26 countries

hodnoceno retrospektlvne jen 8 nejcastejsmh VSV

41 68 patients
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Euro Heart Survey, mortalita v prubéhu 5 let, retrospektivné

Mortality by Defect

20% celkova mortalita:' 2,8 % za 5 let
14.0
15% p <0. 001
8.1

10%

50
. 25 17
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Kaplan-Meier Survival Analysis
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IE u VSV v dospélosti E;CN[CE

X nejsou
hodnoceny
BAO !l

ASD

VSD

Fallot

CoA

TGA

Marfan

Fontan

Cyanotic

0%

mrt Survey on Adult Congenital Heart Disease

Nas soubor: 2200 dosp.pac. s VSV, sledovani 10let: IEu 1,8 %
90% IE: BAO, ostatni: TOF, VSD, cyanot.VSV, mechan. protéezy, HMGR
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CMP nebo TIA u dospelych s VSV BELE

ASD

VSD

Fallot

CoA

TGA |

Marfan [

Fontan |

Cyanotic |

6%

8%

10%

12%

14%

@

:[;bart Survey on Adult Congenital Heart Disease EUROPEAN

0% 2% 4%

CARDIOLOGY




Arytmie u VSV v dospelosti %1[

NEMOCNICE

ASD
VSD
Fallot

CoA l Ventr.
TGA O SupraV

Marfan

Fontan

Cyanotic F

0% 10% 20% 30% 40% 50%

mrt Survey on Adult Congenital Heart Disease Saearr o

Nejsou hodnoceny komplexni VSV, PA, DORV a jiné
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Vyskyt arytmii u VSV v dospélosti stoupa s vékem

Nahla smrt je u VSV 100x ¢astéjSi nez v bézné populaci

NejCastéjSi arytmii u dosp. VSV je IART, riziko pfevodu 1:1 s hemodynamickym
dusledkem (synkopa, srd.selhani, nahla smrt !!)

2200 dospélych s VSV, prim. vék 40 let

20% operovanych v letech 2005-8 mélo chirurgicky antiarytmicky vykon

8%
6%

E IART/flutter

40% BmFiS
20% B AVNRT
W KT
B WPW
4% H AVB-3

22%

Popelova, 2008
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Arytmie u dospélych s VSV NEMOCNICE

Specializovana centra s dostatkem zkuSenosti

U komplexnich VSV, TCPC, a;. je pfi RFA vhodny
systém dalkové magneticka navigace

souCasné KCH feSeni hemodynamicky vyznamnych
rezidualnich nalezu !




Rizikoveé faktory mortality u operaci dospélych s VSV

v Nemocnici na Homolce 2005-2010

pocCet operaci: 459 pac., hospitaliza¢ni mortalita: 7 pac., pozdni mortalita: 6 pac.

reoperace po operaci v détstvi tvorily 38 % !!
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alive: 446 dead: 13 p OR
(early+late mortality)

women 221 (51 %) | 9 (69 %) 0,203 2,13
age over 40 years 209 (46,9 %) | 7 (53,8 %) 0,619 1,32
pulmonary hypertension | 48 (10,8 %) | 4 (30,8 %) 0,072 3,68
reoperation 171 (38 %) 7 (53,8) 0,258 1,88
operation of 3-4 valves 11 (2,46 %) 1 (7,6 %) 0,244 3,3
cyanosis before oper. 9 (2 %) 4 (30,8 %) < 0,001 21,59
NYHA 3 -4 130 (29 %) 13 (100 %) < 0,001 > 100
dysfunction of LV 6 (1,34 %) 2 (15,4 %) < 0,0001 13,33
LVEF =35 %
dysfunction of RV 21 (4,7 %) 5 (38 %) < 0,0001 12,65

RVEF = 35 %

Popelova, 2011



(

| @

)

AHOMOLCE

ULE

NEMOCNICE

A4

Zaver

kazdy kardiolog musi mit zakladni znalosti o VSV, jejich morfologii,
hemodynamice, rezidualnich nalezech a moznych komplikacich

dospéli s VSV by méli byt konsultovani ve specializovanych centrech
| vdobe, kdy nemaji velké obtize

pécCe o komplexni a vzacné VSV musi byt zajiSténa v centrech s
dostatkem zkusenosti a dobrymi kardiochirurgikymi vysledky



