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Vrozené srdecni

vady v dospélosti

Jana Rubackova Popelova

Poselstvi pro praxi

B Vrozend srde¢ni vada (VSV) je morfologicka anomadlie srdce a/nebo velkych cév, pfitomna pfi narozeni.
Klinicky se vsak muze projevit kdykoliv v prlibéhu zZivota, nebo nemusi byt za Zivota objevena vibec.
Mezi VSV v klasickém pojeti nejsou fazeny kardiomyopatie ani arytmie bez strukturélni poruchy, i kdyz
jsou pfitomny pfi narozeni a maji geneticky podklad.

B Prevalence VSV se uddava v soucasnosti asi 9 na 1000 zivé narozenych déti, tedy asi 1 % vsech zivé naro-
zenych déti."~*7-% Pfezivani déti s VSV do dospélosti se zvysilo s rozvojem détské kardiochirurgie a inten-
zivni péée z cca 67 % na soucasnych 85-95 %.7 Pfibyva i zijicich dospélych pacientt s VSV, kterych je
v soucasnosti v absolutnim po¢tu 2-3x vice nez déti s VSV.”) Odhaduje se, Ze na jeden milion obyvatel
pfipada asi 2800-4090 dospélych s VSV.*:7-)

B Uplné vyléceni VSV operaci nebo intervenci v détstvi Ize o¢ekavat pouze u mensiny pacientd (uzavér
oteviené tepenné duceje, defektu septa sini, nékterych defektli komorového septa). Vétsina pacien-
th s ostatnimi komplexnéjsimi VSV ma rezidudlni nélezy, které je nutno sledovat a pfipadné dale Iécit.
VSV, které nebyly feseny v détstvi, mohou s postupujicim vékem nabyt na vyznamnosti nebo mohou byt
diagnostikovéany az v dospélosti. Chirurgicka lé¢ba VSV v dospélosti vyzaduje centralizaci a zkuseny tym.(%
Velmi dulezitd je |é¢ba arytmii, at jiz katetrizacni cestou, nebo v rdmci komplexniho kardiochirurgického
vykonu s odstranénim hemodynamické pfic¢iny arytmie.

B Populace dospélych s VSV rychle narlstd, proto musi mit kazdy kardiolog zékladni znalosti o VSV, véetné
reziduélnich nalezd v dospélosti.” "' Moznost konzultace slozitéjsich nalezd a vzacnych VSV, konzulta-
ce moznosti téhotenstvi pacientek s VSV, zhodnoceni vyznamnosti rezidualnich nalezd véetné indikace
a provedeni chirurgické 1é¢by je zajisténa specializovanymi centry.”-*19 L é¢ba dospélych s VSV ve speciali-
zovanych centrech snizuje jejich mortalitu.'% '

B Historie kardiochirurgickych a intervenénich vykon( u VSV ve svété a v Ceské republice je shrnuta
v tabulce 45.1.

B Guidelines pro péci o dospélé s VSV byly vytvoreny Evropskou kardiologickou spole¢nosti (ESC) v roce
20107 a inovované guidelines ESC byly publikovany v roce 2020.” Posledni guidelines pro VSV ame-
rickych kardiologickych spole¢nosti (AHA/ACC) vysly v roce 2018.9% Existuji i starsi guidelines Kanadské
kardiologické spole¢nosti’® a Ceské kardiologické spole¢nosti. Podrobné informace o VSV v dospélosti
a v détstvi Ize nalézt v monografiich a v kapitolach u¢ebnic kardiologie."”-?* Posledni podrobna ¢eska
monografie vénovana dospélym s VSV vysla v roce 2018.2%
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Chlopenni vady

Tab. 45.1 Pfehled prvnich operaci a intervenci u jednotlivych VSV 2329

Druh VSV a operace Rok prvni Operatér Rok prvni | Operatér
operace operace
ve svété u nas
oteviena tepenna ducej — podvaz 1938 R. E. Gross 1946 E. Poldk
1947 J.Bedrna
koarktace aorty — resekce 1944 C. Crafoord 1948 V. Rapant
1949 V. Kafka
Fallotova tetralogie
— subklaviopulmonalni spojka 1944 A. Blalock 1949 V. Rapant
1954 B. W. Lillehei
— radikalni korekce 1955 J. WL Kirklin 1961 J. Navratil
defekt sifového septa
— operace na zavieném srdci 1948 G. Murray 1957 J. Prochazka
1952 T. Sondergaard
1952 C. P Bailey
— operace na otevieném srdci 1952 R. E. Gross 1956 J. Navratil
— operace v mimotélnim obéhu 1953 J.H. Gibbon 1958 J. Navratil
defekt komorového septa
— operace na otevieném srdci se
zkiizenou cirkulact 1954 C.W. Lillehei
— uzavér v mimotéinim obéhu 1955 J. W, Kirklin 1958 J. Navratil
transpozice velkych tepen
— atridIni switch 1959 A. Senning 1974 J.Uhlif
1964 W. Mustard 1979 B. Hu¢in — prvni Gspésna
—anatomickad korekce
(arteridInf switch) 1975 A. Jatene 1987 B. Hucin
trikuspidalni atrézie
- spojkova operace 1944 A. Blalock
— kavopulmonalnianastomdza 1958 W. Glenn 1962 M. Brodsky
— univentrikuldrni cirkulace, bypass 1984 B. Hucin
z pravé siné do plicnice 1968 F. Fontan
— Uplné kavopulmondlni spojenti 1988 M. R. deleval 1991 P. Horvath

Katetrizacni intervence Rok prvni Operatér Rok prvni | Operatér

operace operace

ve svété u nas
balonkova atrioseptostomie 1966 W. J. Rashkind 1967 M. Samének
balonkova valvuloplastika
pulmonalni stendzy 1982 J.S.Kan 1986 P Tax
balonkové valvuloplastika stendzy
aorty 1984 Z. Lababidi 1987 P Tax
balonkova dilatace koarktace aorty | 1983 J.E. Lock 1986 P Tax
katetrizacni uzavér oteviené tepenné
duceje 1966 W. Porstmann 1993 P Tax
katetrizacni uzavér defektu septa sini | 1974 T.D.King 1998 P Tax

1997 J. Masura 2000 J.Vojacek (u dospélého)
katetrizacni uzavér defektu septa
komor 1987 J.E. Lock 2002 P Tax

2002 M. Rubacek, J. Januska
(perimembrandzni defekt
u dospélych)

katetriza¢ni implantace pulmonalni J. Januska (u dospélého)
bioprotézy (Melody) 2000 P. Bonhoeffer 2012 P. Tax (u déti)
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Defekt septa sini (ASD) je nejcastéjsi vrozenou srde¢ni
vadou (VSV) v dospélosti a zaroveri nejcastéji nepozna-
nou VSV v détském véku.

Pacienti s ASD nemaji dlouho velké obtiZe, pozdéji
se ASD miZe projevit nimahovou dusnosti a palpita-
cemi, méné casto paradoxni embolizaci.

Echokardiograficky je patrna dilatace pravé komo-
ry, nékdy i zkratovy tok pres siriové septum, k ovéfeni
diagnézy je tieba u dospélych doplnit jicnovou echo-
kardiografii (TEE).

45.1.1 Definice a klasifikace

Defekt septa sini znamena morfologicky otvor v sitio-

vém septu (nikoliv prichodny tunel mezi piekryvajici-

mi se fasami jako u otevieného foramen ovale). Podle

lokalizace komunikace rozeznavame nasledujici typy

defektii:

e Defekt siniového septa typu secundum: 70 % vSech
komunikaci na turovni sini, v misté fossa ovalis,
s moZnou extenzi ke sténdm levé siné ( ,

) , ).

e Defekt sinového septa typu sinus venosus superi-
or: 9%, vmisté vusténi horni duté Zily (HDZ), ktera
na defekt naseda, téméf vzdy je spojen s parcidlnim
anomalnim navratem pravostrannych plicnich Zil
do HDZ nebo do pravé siné (kap. 45.18 Anomalni
navrat plicnich zil ( , , ,

).

e Defekt sinového septa typu sinus venosus infe-
rior: 1%, v misté visténi dolni duté zily, miize byt
sdruZen s parcidlnim anomalnim navratem plic-

2410512012 18:02:47
omolce  CX7-2HTEE

PHILIPS TIS0.1 MI0.4

Defekt septa sini typu Il v TEE
AOQ - aorta, DDZ - usti dolni duté zily do pravé sing,
defekt septa sini je oznacen kiizky, ma predozadni
primér 22 mm, zasahuje blizko zadni stény levé siné,
LS — levé sin, PS — prava sin

ASD se 1é¢i katetrizacnim nebo chirurgickym uza-
vérem (lze i z minitorakotomie nebo torakoskopicky
roboticky). Uzavér je indikovany, pokud ASD vede k di-
lataci pravé komory a pokud plicni cévni rezistence ne-
pfesahuje 5 Wj.7: 14

Pfi podezieni na plicni hypertenzi (PH) je nutno
pted operaci doplnit pravostrannou katetrizaci.

Kromeé uzavéru defektu je tfeba (zvlasté u starsich
pacienttl) oSetfitipfidruzené vady a arytmie (trikuspi-
dalni plastika, mitralni plastika, MAZE aj.).

nich Zil (kap. 45.18 Anomalni navrat plicnich Zil
( , , , ).

e Defekt koronarniho sinu (nezastieseny koro-
narni sinus): velmi vzicnd pfima komunikace
mezi korondrnim sinem a levou sini, byva sdru-
zen s perzistujici levostrannou horni dutou zilou
(LHDZ) (kap. 45.19). Pravolevy zkrat vznika tim, Ze
LHDZ tisti bud do koronarniho sinu, ktery komuni-
kuje s levou sini, nebo vzacné tusti LHDZ pfimo do
levé siné s chybénim celé stény koronarniho sinu
( , ).

e Defekt sifiového septa typu primum: 20 % vSech
komunikaci na drovni sini, v dolni ¢asti sifiového
septa, tento defekt patfi mezi atrioventrikularni
septalni defekty (kap. 45.2).

® Spolecna sin: chybéni vétsiny sinového septa
a okolnich zahybt stén, oddélujicich siné.

Soucasné se miZe vyskytovat i vice typl defektt.

EE test
5] 2:44:

Defekt septa sini typu Il v TEE
AO - aorta, ASD - defekt septa sini typu secundum
oznacen Sipkou, zelenymi kfizky je oznacen maly
predni rim k aorté,
LS — levé sin, PS — prava sin
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02/0272010 18:54:15 TIS1.2 MIO.T

omolce TeHIAdult
0:16:56 [Ty

+51.
®

PHILIPS

Defekt septa sini typu sinus venosus
superior, TEE nad urovni aortalni chlopné, defekt
je v horni ¢asti septa oznacen kfizky
AO - aorta, LS — leva sin, PS — prava sin

07/0172008 09:42:05 Tis1.4 MID.7T

omolce TeH/Adult

PHILIPS

FR 12Hz

14em

TEE, longitudinadlIni projekce, dva mensi de-
fekty typu sinus venosus inferior v dolni &asti siiového
septa s levopravym zkratem oznaceny bilou Sipkou,
v misté vusténi dolni duté Zily (DDZ) do pravé siné (PS)
LS - leva sin

Velky defekt
septa sini typu Il, TEE

1024

01/02/2010 21:10:09
omeles TEH/Adult
0:18

PHILIPS TIS1.4

FR 21Hz
1dem

613
50
POt
Gen

Defekt typu sinus venosus superior
s levopravym zkratem v barevném dopplerovském
mapovani. TEE v longitudindlni projekci, defekt se
nachazi v horni Casti septa, je oznacen Zlutou Sip-
kou, na néj naseda horni duta zila (HDZ)
AP — plicnice, LS - leva siny, PS — prava sin

B88-JAN-98
082:53: 57PN
YS516E ¥ 40

+ DISTAHCE =

+B CalL xB _CQ
TEE, longitudinalni projekce, mensi de-
fekt typu sinus venosus inferior (12 mm) oznacen
krizky. (Stejna pacientka jako na J)
DDZ - dolni duté Zila, LS — levd sffy, PS — prava si

Defekt septa
sini typu Il s levopravym
zkratem, TEE, ¢tyfdutinova
projekce
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TEEIongltudlnaInl prOJekce defekt typu TEE, po podani kontrastni latky do levé
sinus venosus inferior s mensim levopravym zkra-  hornikoncetiny je naplnén levostrannou horni dutou
tem v barevném dopplerovském mapovani (stejnd  Zilou korondrni sinus (oznacen cervenou Sipkou), ze

pacientka jako na

DDZ - dolni duté Zila, LS -

kterého se defektem koronarniho sinu pIni kontrastni
levé siy, PS — prava sin latkou i leva sin, vznika tak pravolevy i levopravy zkrat
—leva sin, PS — prava sin

TTE, ¢tyidutinova apikalni projekce, v barevném dopplerovském
mapovani patrny levopravy zkrat defektem typu sinus venosus superior

TEE, longitunalni projekce, v barevném mapovani je patrny
levopravy zkrat v horni ¢asti sifhového septa v misté nasedani horni duté Zily
na defekt ( )

Dva mensi defekty sinus venosus inferior s levopravym zkratem
(stejny pacient jako na

TEE, defekt koronarniho sinu, levostranna horni duta Zila;
po podani kontrastni latky do levé horni koncetiny je patrny pravolevy zkrat
(stejny pacient jako na
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M mode, paradoxni pohyb septa pfi ob-
jemovém pretizeni pravé komory u defektu septa
sini typu Il s levopravym zkratem

45.1.2 Patofyziologie

Zkrat na trovni sini byva levopravy kvili vyssi compli-
ance pravé komory. Dochazi k objemovému pretiZeni
pravé komory, zvysenému plicnimu priitoku a hyper-
kinetické plicni hypertenzi. Plicni cévni rezistence byva
v détstvi a mladi vétsinou normdlni, ve vyssim véku
muze byt mirné zvysena. V dilatované plicnici mohou
vznikat tromby in situ, s moznou distalni embolizaci,
pfipadné miize dojit i k paradoxni embolizaci do systé-
mového fec¢isté. Leva komora je méné plnénd, utlacena
dilatovanou pravou komorou. Pfi dilataci trikuspidal-

45.1.3 Epidemiologie

V détstvi pfedstavuje defekt septa sini asi 10 % vSech
vrozenych srde¢nich vad (VSV), v dospélosti je to nejcas-
téjs$i vrozena srde¢ni vada (kromé bikuspidalni chlopné

45.1.4 Diagnostika

Poslechovy nalez systolického Selestu nad plicnici s fix-
nim rozstépem 2. ozvy je nenapadny. Echokardiogra-
ficky je patrna dilatovana a objemové pfetiZend prava

komora s paradoxnim pohybem septa ( )
zkratovy tok miiZe byt vidét i transtorakalné (TTE)
( ), ale suverénni dia-

gnostickou metodou je jicnova echokardiografie (TEE),
ptipadné s 3DE zobrazenim (

45.1.5 Léchba

Morfologicky vhodné defekty typu secundum lze uza-
viit katetrizacni cestou, pomoci okluderu (

), defekty nevhodné nebo rizikové ke katetri-
zanimu uzdvéru jsou uzavirany chirurgicky, ¢astoz mi-
nitorakotomie nebo torakoskopicky roboticky. Defekty
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TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce
s levopravym zkratem na drovni sini (Sipka) pfi
defektu septa sini typu secundum
PK - prava komora, LK - levd komora, LS - leva sin,
PS — prava sin

niho anulu dochazi k trikuspidalni regurgitaci, sou-
¢asna mitralni regurgitace mutze byt nékdy pfitomna
pfi prolapsu mitralni chlopné.

K bidirek¢nimu zkratu s pravolevou slozkou mize
dojit ptivzestupu tlaku v pravé sini. Pficinou miZe byt
plicni hypertenze (vétsinou z kombinovanych pticin)
nebo soucasna stenéza plicnice. Pravolevy zkrat mize
byt i pii komunikaci LHDZ s levou sini. Eisenmenge-
rv syndrom s tézkou ireverzibilni plicni hypertenzi je
u ASD vzicny.

aorty). Tvoii 20-30 % vSech VSV v dospélosti. Pro malé
obtiZe a nevyrazny poslechovy ndlez ziistava casto v dét-
stvi nepoznan a byva diagnostikovan az v dospélosti.

), ktera
urcinejen velikost a tvar defektu, ale i vhodnost kate-
triza¢niho uzavéru.

Pfi podezieni na anomalni navrat plicnich zil je
vhodnéjsi doplnit CT angiografii nebo magnetickou
rezonanci ( ). Pii podezfeni na
zavaznéjsi plicni hypertenzi je indikovana pravostran-
na katetrizace.

typu sinus venosus, koronarniho sinu nebo primum lze
fesit pouze chirurgickym uzavérem. Pfi soucasné vy-
znamné trikuspidalni nebo mitralni regurgitacije vhod-
né doplnit plastiku chlopné, pii flutteru nebo fibrilaci
sini pravostranny nebo oboustranny MAZE.



CT angiografie, defekt typu sinus ve- CT angiografie s 3D rekonstrukci u pa-
nosus superior je oznacen hvézdickou, anomalni  cientky s defektem typu sinus venosus superior
prava horni plicni zila ustici do horni duté Zily je  a s parcidlnim anomalnim navratem dvou pravo-
oznacena Sipkou strannych plicnich Zil z horniho a stftedniho laloku
PS — prava sin, LS - leva sin do horni duté Zily, prava dolni plicni Zila dsti nor-

malné do levé siné

TTE, levo- - TEE s 3DE
pravy zkrat na Urovni sini zobrazenim defektu septa
( ) sini typu Il, pohled z levé
siné

Indikace k intervenci u pacient( s defektem sifiového septa podle guidelines z roku 2020

Pacienti s vyznamnym levopravym zkratem (se znamkami objemového pfetizeni pravé komory)
a PVR < 3 WU* by méli podstoupit uzaver defektu sinového septa bez ohledu na pfiznaky.

Katetrizacni uzavér defektu septa sini typu secundum pomoci okluderu je metodou volby,
pokud je technicky mozny. Neni-li u starsiho pacienta katetriza¢ni uzavér technicky mozny, C
posuzuje se riziko chirurgického uzavéru ASD oproti jeho benefitu.

U pacientl s podezifenim na paradoxni embolizaci by se mél zvazit uzavér vsech defektl

sifového septa bez ohledu na jejich velikost (po vylouceni jinych pric¢in embolizace). la ¢

U pacientl s PVR 3-5 WU by mél byt zvazen uzavér ASD pfi vyznamném levopravém zkratu
(Qp:Qs>1,5:1).
U pacientU s plicni hypertenzi's PVR > 5 WU se jiz nedoporucuje vazodilata¢ni testovani, ale

specifickéd vazodilatacni lé¢ba s naslednou rekatetrizaci. Pokud po 1é¢bé klesne PVR pod 5 WU b C
a zUstane vyznamny levopravy zkrat s Qp: Qs > 1,5 : 1, Ize zvaZit fenestrovany uzavér.

lla C

Uzavér defektu septa sinf je kontraindikovan u pacientd s Eisenmengerovym syndromem

a u pacientl s PVR > 5 WU pretrvavajici po plicni vazodilata¢ni 1é¢bé nebo pfi desaturaci 11l C

pri zatézi pod 90 %.
Trida — t¥ida doporucent; Uroveri — Groven diikazd
ASD - atrial septal defect (defekt septa sini); PAH — pulmonary arterial hypertension (plicni arteridlni hypertenze); PAP — pulmonary artery
pressure (tlak v a. pulmonalis); PVR — pulmonary vascular resistance (plicni cévni odpor); Qp:Qs — pulmonary to systemic flow ratio (pomeér
plicniho a systémového pritoku); SVR — systemic vascular resistance (systémovy cévni odpor); WU — Wood units (Woodovy jednotky)

* Podle guidelines pro plicni hypertenzi z roku 2016 je bezpecny uzévér do hodnot PVR 2,3 WU. Mezi 2,3 a 4,6 WU je nutné individudlni
rozhodnuti v tercidrnim centru a pfi PVR nad 4,6 WU je uzavér kontraindikovan.®®
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Amplatzerav okluder uzavirajici defekt
septa sini Il (3DE TEE)

® K uzavéru jsou indikoviny hemodynamicky vy-
znamné defekty i bez symptomt, je-li plicni cévni
rezistence (PVR) niz8i nez 5 WU7- 14 ( ).

e Inkompletni defekt atrioventrikularniho septa -
defekt septa sini typu primum - je vét§inou spojen
s mitralni regurgitaci pii vrozené abnormalni mit-
ralni chlopnis , roz§tépem” pfedniho cipu mitralni
chlopné.

45.2.1 Definice a klasifikace

Jedna se o spektrum anomalii pti abnormalnim vyvoji
atrioventrikularniho septa (,,AV kanal®) a atrioventri-
kularnich chlopni (,kandlovy“ defekt, porucha vyvoje
endokardidlnich navalk®i). Komunikace mezi sinémi je
v dolni ¢asti septa (defekt septa sini typu primum), sou-
¢asné jsou pritomny morfologické abnormality atrio-
ventrikularnich (AV) chlopni, nejéastéjsi je ,rozstép®
predniho cipu mitralni chlopné, vznikly poruchou fize
horniho a dolniho pfemostujiciho cipu v embryonal-
nim vyvoji AV tusti. Pfevodni systém ma abnormalni
pribéh, Histv svazek a levé raménko jsou dislokovany
smérem dozadu.
e Inkompletni atrioventrikularni septalni defekt
( ): komunikace je pouze na trovni sini
v dolni ¢asti sifiového septa (defekt typu primum),
chybi atrioventrikuldrni septum, mitralni a triku-
spidalni chlopné jsou oddélené, mitralni chlopen
jeabnormalni, s, roz§tépem* pfedniho cipu, nékdy
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3DETEE
E Amplatzerav okluder
uzavirajici defekt septa
sini ll

Katetriza¢ni uzavér ma malé riziko perforace stény
siné nebo aorty nebo embolizace okluderu, zavaz-
né komplikace se vyskytuji v rozmezi 0,3-1 %.25 20
Mortalita pfi chirurgickém uzavéru je nizk4, men-
$inez 1 % u pacientti bez zavaznych komorbidit.

Dlouhodoba prognéza po uzavéru defektu septa sini
jedobra, pokud nemél pacient pfed uzavérem vyznam-
néjsi plicni hypertenzi nebo srde¢ni selhani. Uzavér
ASD zlepsi funkéni kapacitu, normalizuje velikost obou
komor, ma protektivni efekt na adjustovanou morta-
litu, ale neovlivni vyskyt arytmii, zvlasté po 50. roce
Zivota.®”

® Pouzavéru defektu v détstvi byva mitralni regurgi-
tace nejcastéjsim rezidudlnim nalezem v dospélos-
ti, a to i po provedené plastice v détstvi.

e Kompletni AVSD vede bez operace k vzniku plicni
hypertenze a Eisenmengerova syndromu. Vysky-
tuje se Casto u pacientli s Downovym syndromem.

s abnormalnimi tipony zavésného aparatu do vroze-
né uzkého vytokového traktu levé komory (LVOT),
kde miiZe vznikat obstrukce.

e Kompletni atrioventrikularni septalni defekt
( ): chybi dol-
ni ¢ast siflového septa a vtokova ¢ast komorového
septa (nerestriktivni vtokovy komorovy defekt), je
pfitomna komunikace mezi obéma sinémiiobéma
komorami, atrioventrikularni chloper byva spolec-
na, vétsinou péticipa.

e Piechodna forma atrioventrikularniho septalni-
ho defektu: ( ) komunikace mezi sinémi
defektem typu primum, restriktivni defekt komo-
rového septa pfi ¢astecném spontannim uzavéru
komorové slozky defektu, oddélené mitralni a tri-
kuspidalni tsti, ,rozstép“ predniho cipu mitralni
chlopné.


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_009.mp4
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Prechodna forma atrioventrikularni-
ho septélniho defektu, TEE, ¢tyfdutinova projekce.

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce.  V dolni ¢asti sifového septa je mezi pravou sini (PS)
Kompletni atrioventrikuldrni septdlni defekt je alevou sini(LS) velkd komunikace typu ostium pri-
oznacen krizky, predstavuje komunikaci meziobé-  mum (oznacena Sipkou), plvodni komorova slozka
ma sinémi i komorami se spolecnou atrioventriku-  defektu (oznac¢ena hvézdic¢kou) je ¢astecné spon-
larni chlopni (AVch) tanné uzaviena zavésnym aparatem trikuspidalni
LK - leva komora, LS - leva sin, PK - prava komora,  chlopné.
PS — prava sin

TTE ¢tyrdutinova apikalni projekce. Inkompletni atrioventrikuldrni
septalni defekt (AVSD) s velkou komunikaci mezi sinémi v dolni ¢asti sifnového
septa (defekt septa sini typu primum) s vyznamnym levopravym zkratem,
patrnym v barevném dopplerovském mapovani. Chybi atrioventrikularni
septum, mitrdlni i trikuspidalni chlopen odstupuji na stejné urovni. Je patrna
dilatace pravé komory a mirna mitraIni regurgitace pfi sou¢asném rozstépu
predniho cipu mitralni chlopné.

Kompletni atrioventrikularni septalni defekt, TTE, ¢tyfdutinova
apikalni projekce. Je patrna velkd komunikace v dolni ¢asti sinového septa,
spolecna atrioventrikularni chlopen a velka komunikace na drovni komor
ve vtokové ¢asti mezikomorového septa. Dilatace pravé komory.

Kompletni AVSD. TTE, modifikovana parasternalni projekce
E E na dlouhou osu LK. Spolec¢na sin, velky vtokovy defekt komorového septa,
: spolecna AV chlopen, jejiz trikuspidalni ¢ast se upina do mezikomorového
‘Ii_.! septa, mitralni ¢ast do levé komory.
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45.2.2 Patofyziologie

Zavaznostvady je dana vyznamnosti zkratu a velikosti
mitrdlni regurgitace. U inkompletniho AVSD se he-
modynamika podoba defektu sifiového septa typu II,
avsak soucasna mitralni regurgitace zvétsuje velikost
levopravého zkratu a mtze prispivat k postkapilarni
plicni hypertenzi. U kompletniho AVSD s velkou ko-
morovou slozkou je riziko ¢asného vzniku plicni cévni
obstrukéni choroby s plicni hypertenzi (kap. 45.16).
Nepomér mezi kratsi vtokovou a delsi vytokovou ¢asti

45.2.3 Epidemiologie

Defekty atrioventrikularniho septa predstavuji asi 4 %
vSech VSV vdétstviiv dospélosti. Downtv syndrom ma
asi 75 % pacienti s kompletnim AVSD. Naopak vét§ina

LVOT

Schéma delsi vytokové ¢asti (A) a krat-
3i vtokové ¢&asti (B) u inkompletniho AVSD, davaji-
ci vznik Uzkému vytokovému traktu levé komory
(LVOT) (,goose-neck”), s moznosti obstrukce
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levé komory (LVOT) vede k elongaci a zizeni vytoko-
vého traktu levé komory (,,goose-neck, )
s rizikem vzniku subvalvarni stendzy aorty (SAS)
(kap. 45.5.3), ke kterému pfispivaji i abnormalni
upony mitralni chlopné napfi¢ LVOT ( ,

). SAS miiZe progredovat i po uzavéru de-
fektu. Existuje i moznost zkratu mezi levou komorou
a pravou sini, vzacné i mezi pravou komorou a levou
sini ( , ).

pacient (90 %) s inkompletnim AVSD nemd Downilv
syndrom.?” Inkompletni AVSD miiZe zlstat nepoznan
do dospélosti.

06042011 18:62:02
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TEE — abnormalni upony mitraIni chlop-
né (oznacené Sipkou) u inkompletniho AVSD napfic
uzkym vytokovym traktem levé komory (LVOT), pfi-
spivaji k subvalvarni aortalni sten6ze
LK - leva komora, LS - leva sin

Obstrukce vytokového traktu levé komory u AVSD je dana jak
vrozené Uzkym vytokovym traktem levé komory (LVOT), tak abnormalnimi
Upony mitralni chlopné napfi¢ LVOT do septa, TEE


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_013.mp4
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TEE, zkrat mezi pravou komorou a le-
vou sini v systole
LK - leva komora, LS — leva sif, PK — prava komora

45.2.4 Diagnostika

Poslechovy ndlez kromé fixniho roz§tépu 2. ozvy
miva i systolicky Selest na hrotu pfi mitralni insufi-
cienci. Suverénni je echokardiografickd diagnostika
( ' , , ,
, ), v€etneé jicnové echokardio-
grafie (TEE) a trojrozmérného zobrazeni (3DE), které
upiesni nejen velikost sitiové slozky defektu, ale pii-
tomnost komorové slozky defektu ¢i jinych zkratt,
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TTE na kratkou osu levé komory na Urov-
ni mitralni chlopné, je patrny rozstép predniho cipu
v segmentu A2 (oznacen krizky)

Inkompletni
.[W] AvsDvTEE

17-DEC-81

éT.P.DPERfﬁVSD 12:25: 35PN

-
. -, V5108 #107

PT
-. 330MH: 168mm
: . CARDIAC

- HR= S52bpm
« 8R CALIPER

TEE, zkrat mezi levou sini a pravou ko-
morou Vv diastole
LK - leva komora, LS — leva sif, PK - prava komora

abnormalit mitralni chlopné, nejcastéji ,,rozstépu®
pfedniho cipu ( , , ,
), abnormdalnich tipont mitralni chlopné,
piitomnost subaortilni stendzy a jinych abnormalit.
Katetrizaci dopliiujeme pii podezieni na plicni hy-
pertenzi, zvlasté u kompletnich AVSD, pfineinvazivnim
odhadu systolického tlaku v plicnici nad 40 mmHg.?
Srde¢ni magneticka rezonanace (CMR) se uplatni pfi

20 M6 11:13:51AM
Nem. Na Homo! ]

VR7Hz 0 130 180
dem

72 bpm

TEE, 3DE; AO - aorta, Sipkou je oznacen
rozstép predniho cipu mitralni chlopné

TTE, para-
sterndlni kratkd osa,
rozstép predniho cipu
mitralni chlopné
u inkompletniho AVSD
( )
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kvantifikaci objemi a funkce obou komor, kvantifikaci
mitralni regurgitace a levopravého zkratu. CT angio-
grafie je dtleZita pfed reoperaci. ZatéZové testovani by

45.2.5 Lécba

Lécba je pouze chirurgickd, spociva v uzavéru defektu za-
platou (sitiové, piipadné komorové slozky) a plastice mi-
tralni chlopné ( , , ).
Plastika malformované mitrdlni chlopné u AVSD
mtze byt velmi obtizna, hrozi riziko mitralni stenézy
( ) ) , ),
v nékterych ptipadech je nutnd ndhrada mechanickou
protézou. Pii tézké trikuspidalni regurgitaci je indiko-
vana i plastika trikuspidalni chlopné, pfi dokumento-
vanych supraventrikularnich arytmiich MAZE vykon.

211012010 18:45:18
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TTE, projekce na kratkou osu levé ko-
mory na Urovni mitralniho usti. Inkompletni AVSD
po chirurgické plastice, Sipkou je oznacena sutura
rozStépu predniho cipu mitralni chlopné.

TEE 3DE,
rozstép predniho cipu
mitralni chlopné
u inkompletniho AVSD
( )
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meélo byt provedeno u pacientl s PAH k vylouceni zaté-
zové desaturace.”

Pri SAS je nutnd resekce abnormalnich $lasinek
v LVOT. Pacienty s AVSD ma operovat chirurg se zku-
Senostmi s VSV (,,kongenitalni chirurg").

U tézké plicni hypertenze s PVR nad 5 Wj stoupa
operacni riziko, je zvySena mortalita pti dlouhodo-
bém pooperacnim sledovani a uzavér defektu se spise
nedoporucuje (kap. 45.16). Eisenmengertv syndrom
(ES) byva ptitomen u neoperovaného kompletniho
AVSD a chirurgickd 1écba je u néj kontraindikovana
( ) (viz kapitolu 45.16).
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Dopplerovsky zaznam mitralniho pru-
toku z TEE u pacienta po uzavéru inkompletniho
AVSD a plastice mitralni chlopné v détstvi s re-
zidualni kombinovanou mitralni vadou, mitralni
stendzou a regurgitaci ( , ,

TTE, inkom-
pletni AVSD po chirurgické
plastice se suturou
rozstépu ( )

TTE, kratka osa. Inkompletni AVSD po plastice mitralni chlopné,
patrnd minimalni regurgitace v misté plvodniho rozstépu ( ).


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_018.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_016.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_017.mp4

TEE, ndlez po plastice mitralni chlopné a uzavéru inkompletniho
AVSD v détstvi, plosna kalcifikace na prednim cipu mitralni chlopné a snizena
separace cipl, kombinovana mitralni vada ( )

TEE — vyznamna rezidudlni kombinovana mitraIni vada po
E E chirurgické plastice mitralni chlopné a uzavéru inkompletniho AVSD v détstvi

Vyznamna mitralni stendza po plastice mitralni chlopné v détstvi
u inkompletniho AVSD ( )

Indikace k intervenci u pacient(l s defektem atrioventrikularniho septa podle guidelines
z roku 2020"

Kompletni AVSD

operace neni indikovand u pacientd s rozvinutym Eisenmengerovym syndromem
a u pacientl s plicnf arteridlni hypertenzi s PVR > 5 WU, ktefi maji desaturaci

ofi Z4te . ¢
* viz také Indikace k intervenci VSD
Inkompletni AVSD
e chirurgicky uzaveér je indikovan v pfipadé vyznamného objemového pretizeni
pravé komory; vykon by mél byt provadén chirurgem se specializaci na VSV, C

pro dalsi detaily viz ASD
AV chlopenni regurgitace

* symptomaticti pacienti se stfedné zavaznou aZ zavaZznou regurgitaci na AV
chlopni by méli podstoupit operac¢ni feSenti, preferen¢né plastiku chlopné C
provedenou chirurgem se zkusenostmi s VSV

* asymptomaticti pacienti se zdvaznou regurgitaci na levostranné AV chlopni
s LVESD > 45 mm a/nebo dysfunkci levé komory (LVEF < 60 %) by méli podstoupit C

operaci chlopné, pokud byly vylouceny jiné priciny dysfunkce LK

* operacnifedeni by se mélo zvazit u asymptomatickych pacientd se zavaznou
levostrannou AV chlopenni regurgitaci, pokud je zachovand funkce LK
(LVESD < 45 mm a/nebo LVEF > 60 %), s vysokou pravdépodobnosti ispésné lla C
plastiky AV chlopné a pfi nizkém chirurgickém riziku, pokud je pfitomna fibrilace
sinf nebo plicni hypertenze se systolickym tlakem v plicnici > 50 mmHg

Subvalvarni aortalni stenéza (viz LVOTO)
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_019.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_020.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_021.mp4

e Defekt komorového septa (VSD) je nejcastéjsi VSV
v détském véku.

® VSDmize bytizolovanou vadou nebo souc¢asti kom-
plexnich VSv.

® Asiu tfetiny defektl (perimembranéznich i mus-
kularnich) mitize dojit ke spontannimu uzavéru.

45.3.1 Definice a klasifikace

Definice: Komunikace na tirovni komor, defekt je bud
izolovanou vadou, nebo soucasti komplexnich VSV, de-
fekt miZe byt jediny nebo viceCetny.
Klasifikace: Podle lokalizace délime defekty komoro-
vého septa na:
® perimembranédzni (subaortalni) ( ,
’ ’ s ) -
nejcastéjsi typ, tvoii asi 60-80 % vsech defekti ko-
morového septa, zaujima oblast membranézniho
septa tésné pod aortalni chlopni;
e muskuldrni - tvotiasi 5-20 % VSD, je ze vSech stran
ohranicen muskuldrnim septem ( ,

’ ’ )’

26/07/2010° 18:32:14
omolce

PHILIPS TIS1.3 MI1.1

S5-1/Adult
L]
+51.4

TTE, parasternalni dlouha osa, tésné pod
aortalni chlopni (AQ) je patrna diskontinuita v oblasti
membrandzniho septa (Sipka) s levopravym zkratem
mezi levou komorou a pravou komorou

LK - levad komora, LS — leva sin, PK - prava komora

TTE, para-
sternélni dlouhd osa,
barevny levopravy zkrat
perimembrandznim
defektem komorového
septa z levé komory
do pravé komory
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® U velkych defektli neuzavienych do jednoho roku
véku dochazi asi ve 30 % ke vzniku Eisenmengerova
syndromu.

e Hemodynamicky vyznamné VSD s PVR mensi nez
5 Wj jsou indikovany k chirurgickému, méné casto
ke katetrizacnimu uzavéru.

e vtokovy typ (inlet, kanalovy typ) - tvoii asi 8 %
vSech VSD, je ve vtokové ¢asti pod septalnim ci-
pem trikuspidalni chlopné ( , ,

, );

e vytokovy typ (outlet, suprakristdlni, subarterial-
ni, infundibularni, doubly committed) - tvoti asi
5 % vSech defekt komorového septa, u Asiati je
vyznamneé castéjsi (az 30 %), lokalizovan ve vyto-
kovém traktu pod semilundrnimi chlopnémi, nad
crista supraventricularis ( );

® Gerbode defekt - je vzacny, predstavuje zkrat mezi
levou komorou a pravou sini, defekt je piimo
v atrioventrikularni ¢asti membrandzniho septa.®

26/07/2010 19:31:59
omolce CXT-2tTEE

PHILIPS TIS0.8 M| 0.4

FR 13Hz L
12em ]

V TEE je vidét mensi perimembrandz-
ni defekt (3ipka) s levopravym zkratem tésné pod
aortalni chlopni (AO). Sife barevného jetu nadhod-

nocuje vlastni siti defektu.
PK — prava komora

TEE,
barevny jet malym
perimembranéznim
defektem komorového
septa



http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_022.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_023.mp4

PHILIPS

FR 50Hz
15em

Jicnova 3D echokardiografie, barevny jet pfi malém
perimembrandznim defektu komorového septa sméfuje z levé do pravé
komory tésné pod aortalni chlopni, podobné jako na

15/10/2007 08:24:05 TISO.8 MI1.4
Na Homolce S5-1/Adult
= _ muskul.DKS

TTE, modifikovana projekce v paraster- TTE, parasternalni projekce na kratkou

nalni dlouhé ose. Mnohocetné muskularni defekty ko- ~ osu na Urovni papildrnich sval(, barevna dopple-
morového septa jsou oznaceny Sipkami. Ze stranylevé  rovskda echokardiografie ukazuje maly muskularni
komory (LK) jsou defekty pomérné velké (5a 7 mm), marginalni defekt komorového septa s levopravym
avsak ze strany pravé komory (PK) jsou téméf spon-  zkratem.

tanné uzavrené s velkosti 1-2 mm ( .

TTE, modifikovana parasternalni projekce v dlouhé ose,
v apikalni ¢asti muskularniho septa jsou patrné velmi drobné zkratové toky
mnohocetnym muskuldrnim defektem komorového septa ( )

TTE, ¢tyrdutinova apikalni projekce, muskularni defekt
komorového septa je patrny v mezikomorovém septu asi 15 mm pod aortalni
chlopni, ze v3ech stran je ohrani¢en muskuldarnim septem. Barevné dopple-
rovské zobrazeni ukazuje mensi levopravy zkrat.

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce, velky vtokovy defekt
komorového septa, zavésny aparat trikuspidalni chlopné se upina do vrcholu
komorového septa, a ¢astecné tak defekt funkéné zmensuje. Prava komora
je tézce hypertroficka pti plicni hypertenzi.
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_024.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_025.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_026.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_027.mp4

PATZ T3
TEE T:

[e_HDIST 2.89 Tm]

TEE, ve vtokové ¢asti komorového sep-
ta je patrny velky vtokovy komorovy defekt Sife
3 cm (oznacen zelenymi kizky)

LS - leva s, PK — pravéa komora, PS — prava sin

Od AVSD se lisi tim, Ze AV septum nechybi celé, ale
je vném defekt a mitrdlni a trikuspidalni chlopen
maji nestejnou droven odstupu septalnich cipa.
Castéjsi pricinou zkratu mezi levou komorou a pra-
vou sini je perimembranézni VSD se soucasnou
anomalii septalniho cipu trikuspidalni chlopné
(rozstép, perforace, malpozice) (

45.3.2 Patofyziologie

Velky defekt komorového septa vede jiz v kojeneckém
véku k srde¢nimu selhani pfi velkém levopravém zkra-
tu, zvySeném plicnim pritoku, objemovém pretiZeni
levé komory a levé siné, tlakové zatézi pravé komory.
Neni-li velky defekt v¢as operovan, dochazi k pfestavbé
plicniho cévniho feci$té se zvy$enim plicni cévni rezi-
stence a ke vzniku tézké plicni hypertenze (Eisenmen-
gertiv syndrom, kap. 45.16,
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TEE velky vtokovy defekt (3ipka) u pa-
cienta s tézkou plicni hypertenzi (Eisenmengeriv
syndrom), hypertrofickou pravou komorou
LK - levad komora, PK — prava komora

TTE, ¢tyfdutinova apikalni projekce, ve vtokové ¢asti septa patrny
vtokovy defekt mezi levou a pravou komorou
Video poskytnuto laskavosti Iékafd Détského kardiocentra FN v Motole

Velky subarteridini defekt komorového septa se vztahem k obéma
velkym tepnam (doubly commited)
Video poskytnuto laskavosti Iékart Détského kardiocentra FN v Motole

Podle hemodynamické vyznamnosti délime defek-
ty na:
® malé: Qp/Qs < 1,4; PAP/SAP<0,3;
® stfedni: Qp/Qs=1,4-2,2 a PAP/SAP<0,3;
e velké: Qp/Qs > 2,2 a PAP/SAP > 0,3;
e Eisenmengerilv syndrom: Qp/Qs < 1,5 a PAP/SAP
je=0,9, ireverzibilni plicni hypertenze.

Zkrat u VSD byva vétsinou levopravy, v ptipadé
vysokého tlaku v pravé komote (pfi plicni hypertenzi
nebo tézké pulmonalni stendze) mize byt pfitomna
i pravoleva slozka zkratu, kterd zpisobuje cyanézu.
U restriktivnich defektd ztstava tlak v pravé komoie
vyznamneé nizsi, u nerestriktivnich defektd jsou tlaky
v obou komorach vyrovnané, defekt nepiedstavuje re-
strikci volného miseni krve mezi komorami.


http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_028.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_029.mp4

18/03/2014 14:25:28
omolce 85-1/Adult

TiS2.3 Mi1.2

PHILIPS

Gerbode komorovy defekt se zkratem
mezi levou komorou a pravou sini, TTE, ¢tyfdutino-
va apikalni projekce

Velikost levopravého zkratu mtZe byt v pfirozeném
vyvoji zmen$ena spontannim uzavérem defektu tkani
trikuspidalni chlopneé (pseudoaneuryzma komorového
septa) ( , , , ,

), prolapsem cipu aortilni chlopné do defek-
tu ( , , , ,
) nebo subvalvarni stendézou plicnice se zvy-
Senim tlaku v pravé komote.

Malé restriktivni defekty komorového septa (Roge-
rova choroba) nevedou ke vzniku plicni hypertenze ani
k srdecnimu selhani. Maji typickou vysokorychlostni
dopplerovskou kivku ( ), odpovidajici vyso-
kém gradientu mezi levou a pravou komorou v systole
a poslechovému ndlezu hlu¢ného systolického Selestu.

T

JINTERNI |
FH MOTOL

oL UME
m < LEHGTH
HOME

IMAGE OFF

Spontanni uzavér velkého defektu ko-
morového septa (*) velkym pseudoaneuryzmatem
komorového septa (Sipka), TTE, pétidutinova api-
kalni projekce
AO - aorta, LK — leva komora, LS - leva sin, PK — prava
komora

PT
DES

INTERHNT

FH MOTO

YOLUME
= T LENGTH
SET RIGHT
Spontanni uzavér velkého defektu ko-
morového septa septalnim cipem a zavésnym apa-
ratem trikuspidalni chlopné (Sipka), bez rezidual-
niho zkratu, TEE
LK — leva komora, LS - leva sin, PK - prava komora,
PS — prava sin

Gerbode
defekt se zkratem z levé
komory do pravé siné,
¢tyrdutinova apikalni
projekce, TTE ( )

23/05/2013 19:57:10
omolee S5-1lAdult

PHILIPS Tis1.4

FR 13Hz
14em

~— A ——— 4 A

mgligat 1.01cm ° 63kprh
Spontanni uzavér defektu komorového

septa (oznacen kfizky) malym pseudoaneuryzmatem

(Sipka) s drobnym rezidualnim zkratem (

a ). TTE, modifikovana projekce

AP - plicnice, LK - leva komora, LS — leva sifi, PK — prava

komora
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_030.mp4

Malé pseudoaneuryzma komorového septa témér zcela uzavira
perimembrandzni defekt komorového septa, zlistava jen zcela stopovy zkrat
pocatkem systoly ( ), modifikovana transtorakalni projekce

TTE, projekce na kratkou osu aorty, pod aortalni chlopni je patrné
malé pseudoaneuryzma, tvofené septalnim cipem a zavésnym aparatem
trikuspidalni chlopné, uzavirajici témér zcela defekt perimembrandézni
komorového septa ( a )

TTE, parasternalni dlouha osa s barevnym dopplerovskym
mapovanim. Prolaps pravého korondrniho cipu aortalni chlopné do defektu
komorového septa zmensuje funkéni velikost defektu, takze zlstava maly
levopravy zkrat na Urovni komor, ale soucasné mala centralni aortalni
regurgitace

TEE s barevnym dopplerovskym mapovanim. Prolaps pravého
koronérniho cipu aortaini chlopné do defektu komorového septa s vyznamnym
levopravym zkratem na urovni komor (Qp/Qs 2 : 1), zacétek jetu je patrny
pod pravym korondarnim cipem aortalni chlopné, soucasné je pfitomna tézka
aortalni regurgitace Sirokym centralnim jetem. Pacient mél stfedné tézkou
plicni hypertenzi.

PHILIRS 15/04/2008 10.52:28 TIS0O.7 MDA
omolce S5-1/Adult

FR 14Hz
1Eem

——+ Vel S582cmls
PG 127 mmHg

Prolaps pravého koronarniho cipu aor- CW zaznam vysokorychlostniho
talni chlopné (Sipka) do perimembrandzniho defek-  dopplerovského toku z levé do pravé komory
tu komorového septa malym restriktivnim defektem komorového septa.
AO - aorta, LK - leva komora, PK - prava komora Vysoky gradient na komorovém defektu vylucuje

vysoky tlak v pravé komote pfi plicni hypertenzi
nebo pfi tézké stendze plicnice.
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_031.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_032.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_033.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_034.mp4

Stejny pacient jako na .TEE s barevnym

E E dopplerovskym mapovanim. Prolaps pravého koronarniho cipu aortalni

: chlopné do defektu komorového septa s patrnym velkym zkratovym tokem
% z levé komory do pravé komory pod prolabujicim cipem aortalni chlopné.

[=] gz

45.3.3 Epidemiologie

Defekt komorového septa je nejcastéjsi VSV v détstvi,  v8ech VSV, poc¢itame-li i defekty, které jsou soucisti
tvoti asi 25-40 % vSech VSV jako izolovand vada a 50 %  jinych VSV. V dospélosti tvoti VSD asi 20 % vSech VSV.

45.3.4 Diagnostika

Poslechové ma maly VSD typicky hlu¢ny systolicky TEE

Selest vlevo parasternalné ve 3.-4. mezizebii. Velky (stejny pacient jako na
nerestriktivni VSD s plicni hypertenzi nemiva tento a )
typicky Selest, ale pouze akcentaci 2. ozvy nad plicni-
ci. Echokardiografie je hlavni diagnostickou metodou
( , ).

Katetrizace je nutna k ureni plicni cévni rezisten-
ce, ke kvantifikaci plicni hypertenze a jeji reverzibility,
nékdy i k morfologickému znazornéni defektu a jeho
vztahu k okolnim strukturam.

45.3.5 Lécba

Lécba vyznamnych defektii komorového septa vdospé-  tii (s alespont 2-4mm okrajem pod aortalni chlopni) 1ze
losti je vétsinou chirurgicka ( ). Uvhodnych  provést katetrizacni uzavér defektu.
muskuladrnich a nékterych perimembranéznich defek-

Indindikace k intervenci u pacientll s defektem komorového komorového septa podle guide-
lines z roku 20207

U pacientl se zndmkami objemového pfetizeni levé komory bez neinvazivnich znamek
PH nebo s katetriza¢né potvrzenou PVR < 3 WU je doporucen uzavér VSD bez ohledu C
na symptomy.

U pacientd bez vyznamného zkratu, ale s anamnézou opakovanych IE by se mél zvazit

uzaver defektu. a ¢
U pacientU s prolapsem cfpu aortdlInf chlopné asociovanym s VSD a zpUsobujicim la C
progresivni aortalni regurgitaci by se mélo zvazit operacni fesen.

U pacientl s VSD a PAH s PVR 3-5 WU by se mél zvazit uzavér defektu, pokud jesté la C

prevazuje levopravy zkrat s Qp: Qs > 1,5: 1.

U pacientt s PAH a PVR > 5 WU mUZe byt uzavér defektu jesté zvazen za pfedpokladu
pretrvavajiciho vyznamného levopravého zkratu s Qp: Qs > 1,5 : 1 a uvazlivého Ilb C
individuainiho rozhodnutf v expertnim centru.

Uzaver VSD neni doporucen u Eisenmengerova syndromu a u pacientl s PAH s PVR > 5 WU,

ktefi maji zatézovou desaturaci (< 90 %). . ¢
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http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_035.mp4
http://www.grada.cz/kardiologie/?video=v045_036.mp4

® Obstrukce vytokového traktu pravé komory (RVO-
TO) mtize byt na rGznych drovnich: nejcastéjsi je
valvarni stenéza, ddle infundibuldrni stenéza, su-
pravalvarni a periferni stenézy na vétvich plicnice;
Casta jejejich kombinace. Vzacna bikavitarni prava
komora (DCRV - double-chambered right ventricle)
znamena subinfundibularni stenézu.

® Vyznamnost PS je hodnocena dopplerovskym gra-
dientem, ktery vSak mtize byt v dospélosti snadno
podhodnocen pii nevhodném tthlu a miZe byt sni-
Zen pti dysfunkci pravé komory s nizkym priitokem.

® Driléché PSsjemnou chlopni se sriistem komisur je
metodou volby i v dospélosti katetriza¢ni balonkova

45.4.1 Definice a klasifikace

Stenoéza plicnice (PS) je témér vidy vrozend. Mulze se
jednat o izolovanou vadu nebo soucast jinych VSV. Ob-
strukce se mtze vyskytovat na riznych urovnich vyto-
kového traktu pravé komory.

Izovand PS je nejcastéji valvarni, v détstvi byva
stenotickd chlopen jemnda, poddajna, se sristem
komisur a centrdlnim otvorem, cipy se v systole vy-
douvaji (doming) ( , ). Asiv15%
je chlopenl myxomatézné ztlustéla, dysplasticka, ri-
gidni, s mdlo pohyblivymi cipy (typické pro syndrom
Noonanové). V dospélosti dochdzi k degenerativnim
zménam a kalcifikaci abnormalni pulmondélni chlop-
né ( ).

Subvalvarni (infundibularni) stendza plicnice je
zplsobena hypertrofickymi svalovymi snopci a hyper-
trofickym infundibularnim septem. MtiZe byt fixni
(anatomické trvalé zuZeni vytokového traktu pravé
komory) nebo dynamicka (zizeni v pribéhu systoly)

PT

REVIEW . -ERIEE

SET LEFT SET RIGHT

Valvarni pulmondlni sten6za, doming
cipu, jemné cipy, srist komisur (TEE, longitudinalni
projekce)

AP — kmen plicnice, PK — prava komora, PS — prava sin
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valvuloplastika, a to bez ohledu na symptomy, pii
gradientu nad 64 mmHg; u symptomatickych pa-
cientfi i pti niz§im gradientu.

e Udysplastickych, kalcifikovanych vyznamnych val-
varnich PS, u subvalvarnich PS nebo pti soucasné
tézké pulmonalni regurgitaci je nutno volit chirur-
gickou lécbu pti symptomech, dysfunkci pravé ko-
mory, arytmiich nebo pravolevém zkratu bez ohledu
na gradient.

® U zcela asymptomatickych pacientd nevhodnych
k balonkové valvuloplastice je chirurgicka lé¢ba in-
dikovana pii gradientu nad 80 mmHg.

Bikavitarni prava komora (DCRV - double-chamb-
ered right ventricle) ma obstrukci subinfundibularné,
v dutiné pravé komory, zptisobenou hypertrofickou sva-
lovinou septomarginalni trabekuly (moderator band),
byva spojena s defektem komorového septa. Vede k vy-
voji hypertrofické a hypertenzni vtokové a apikalni
casti a nizkotlaké infundibularni ¢asti pravé komory
( ).

Supravalvarni pulmondlni stenéza a stenézy vét-
vi plicnice byvaji soucasti komplexnich VSV (napf.
Fallotovy tetralogie) nebo syndromi (Williamstv syn-
drom, syndrom Noonanové, syndrom vrozené rubeoly,
Alagilliv syndrom aj.) ( ). Ziskané stenézy
vétvi plicnice, aleidplny uzavér vétve plicnice mtzeme
vidét po spojkovych operacich podle Blalocka-Taussi-
gové ( , ). Pro zobrazeni supra-
valvarnich a perifernich stendz plicnice je optimalni
CT angiografie ( , , ,

)

YOLUME
AREA m< LEHGTH =
SET LEFT

SET RIGHT

Valvarni stenéza plicnice, jemna chlo-
pen, doming cipl, TEE, longitudindlni projekce,
pacient s transpozi¢nim postavenim velkych te-
pen, aorta (AQ) je vepredu, plicnice (AP) vzadu



2002/04/30-11:02:37

Fibrotickd, ztlustéla, dysplasticka pul-
monalni chlopeh se stfedné vyznamnou valvarni
stendzou (Sipka)

AO - aorta, AP — kmen plicnice, TTE, parasternalni kratka
0sa na aortu

Hemodynamicka vyznamnost RVOTO je hodnocena
podle dopplerovského gradientu: ¥
e mirna: V,,, do 3 m/s, max. grad. 36 mmHg;
e stfedni: V,, 3-4 m/s, max. grad. 36-64 mmHg;
e tézka:V,_, nad 4 m/s, max. grad. nad 64 mmHg.

Toto hodnoceni lze pouzit pouze pfi normadlni
funkci pravé komory s normalnim srde¢nim vydejem!

TEE, valvarni a supravalvarni stenéza
plicnice blizko nad chlopni, oznacéena kfizky. Valvar-
ni stenéza s domingem chlopné oznacena Sipkou.
AP — kmen plicnice za stendzou, RVOT - vytokovy trakt
pravé komory

TTE, parasternalni kratka osa na aortu. Turbulentni toky
ve vytokovém traktu pravé komory vedou k podezieni na subvalvarni stenézu
plicnice. Diferencidlnédiagnosticky mlze byt podobny nélez i u defektu
komorového septa. Diagndza subvalvarni stendzy plicnice mize byt zTTE
obtizna a vada miZze byt podhodnocena.

V jicnové echokardiografii Ize velmi dobte diferencovat tézkou
subvalvarni stendzu plicnice a normalni pulmonalni chlopen se stopovou
regurgitaci, je pfitomna i stopova aortalni regurgitace

Bikavitarni prava komora. TEE v O stupnich. V pravé komofe je
patrny turbulentni tok pfi subinfundibuldrni stenéze. Souc¢asné je viak vidét
i turbulentni tok z levopravého zkratu defektem komorového septa a v diastole
turbulentni tok pfi sou¢asné aortdlni regurgitaci.

U perifernich stenéz je za vyznamné povazovano zi-
Zeninad 50 %.

Podle plochy tsti (PVA) a stfedniho gradientu
(meanPC) lze pulmonalni stenézu rozdélit na:
® lehkou: PVA > 0,8 cm?*/m?; meanPG < 20 mmHg;
e stfedni: PVA0,5-0,8 cm?/m?; meanPG 20-40 mmHg;
e tézkou: PVA < 0,5 cm?/m?; meanPG > 40 mmHg.
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4 dyliny 75
- 21 5
CT angiografie, 8mm stendéza a defor-
mace levé vétve plicnice (Sipka) po spojkové ope-
raci podle Blalocka-Taussigové v détstvi
LPA — leva vétev plicnice, PA — kmen plicnice, RPA — prava
vétev plicnice

CT angiografie. Dilatace kmene plicnice
(PA), periferni stendza v oblasti bifurkace a odstupu
pravé vétve plicnice (RPA) oznacena Sipkou, odstup
levé vétve plicnice (LPA) je také lehce zuzen.

45.4.2 Patofyziologie

RVOTO vede k tlakovému pfetiZeni pravé komory
se zbytnénim jeji svaloviny. Hypertrofie septa a in-
fundibularni svaloviny pfi valvarni PS mtize vést ke
vzniku sekundarni dynamické subvalvarni obstrukce.
U kompenzované PS je dutina pravé komory mald, ma
dobrou systolickou funkci, ale sniZenou poddajnost.

Wiks
(4%

12NN
a2t

Uzavér levé vétve plicnice jako nasle-
dek provedené spojky podle Blalocka-Taussigové
v détstvi, CT angiografie

CT angiografie, Sipkou oznacena vy-
znamna odstupova stendza levé vétve plicnice (LPA),
leh¢i stendza odstupu pravé vétve plicnice (RPA),
kalcifikace v oblasti pulmonalni chlopné
AO - aorta

U dekompenzované PS se dutina pravé komory zvét-
Suje, stoupa diastolicky tlak v pravé komote, klesa jeji
systolicka funkce a klesa i gradient na pulmonalni
stenoze. Dochazi k dilataci trikuspiddlniho anulu,
sekundarni trikuspidalni regurgitaci a dilataci pravé
siné.



45.4.3 Epidemiologie

PS tvotiasi 6-10 % vSech VSV. Neni rozdil ve vyskytu mezi
pohlavimi. Vyskytuje se u déti, jejichZ matky prodélaly
v téhotenstvi rubeolu a byva soucasti autosomalné do-

45.4.4 Diagnostika

Poslechové drsny systolicky Selest s maximem nad
plicnici (levy horni okraj sterna), muze byt slySet i na
zadech, aleinad karotidami. U poddajné chlopné byva
casny systolicky klik. U subvalvarni PS je maximum Se-
lestu niZze, mezi 3.-4. mezizebtim vlevo parasternalné
a chybi systolicky klik.

Na EKG byva hypertrofie, pfipadnéi pietiZeni pravé
komory, inkompletni nebo kompletni blok pravého ra-
ménka Tawarova, osa srde¢ni byva vertikalni.

Echokardiografie a jicnova echokardiografie (TEE)
je hlavni diagnostickou metodou se zhodnocenim
morfologie chlopné ( , , ,

, ), pravé komory ( )
igradientu ( ). Samotny gradient mtize byt pii
nevhodném thlu podhodnocen a je tieba ho korelovat
s gradientem na trikuspidalni regurgitaci. V dospélosti
miZe mitivyznamna PS niZ8i gradient pti dysfunkéni

45.4.5 Lécba

Katetriza¢ni 1é¢ba valvarni PS spociva v balonkové val-
vuloplastice u détiiu dospélych, kterd mtize byt i opa-
kovana. Pro balonkovou valvuloplastiku nejsou vhodné
dysplastické a kalcifikované chlopneé ani chlopné s vy-
znamnou regurgitaci. Katetriza¢ni implantace biopro-

e HDIST 1. 807cm |

iochirurgie
Ha Homolce
1 Hx

Pacientka s tézkou, dlouhodobé ne-
feSenou valvarni a subvalvarni stenézou plicnice
(také ) s extrémné tézkou hypertrofii
pfedni stény pravé komory (oznacena zelenymi
kfizky a Sipkou, ife stény PK18 mm). Hypertrofie
myokardu infundibula prispiva k sekundarni sub-
valvarni stenéze plicnice. M-mode, parasternalni
dlouhd osa.

AO - aorta, LK — leva komora, LS - leva sin, PK — pravé
komora

minantné dédi¢nych syndromt (syndrom Noonanové,
Alagilltivsyndrom) a Williamsova syndromu. Izolovana
valvarni PS pfedstavuje 80-90 % vSech RVOTO.

pravé komofte a sniZzeném tepovém objemu. Po pro-
vedené balonkové nebo chirurgické valvuloplastice
v détstvi byva v dospélosti ¢astd vyznamna pulmonalni
regurgitace ( , , ).

Pro zobrazeni plicnice a jejich vétvi je nejvhodnéjsi
CT angiografie ( , , ,

). Magnetickd rezonance zhodnoti velikost
a funkci pravé komory i regurgitacni frakci u pulmo-
nalni regurgitace ( ).

Katetrizace neni u mladsich jedinct nutna pii jas-
ném echokardiografickém nalezu a sou¢asném zobrazeni
kmene a vétvi plicnice pomoci CT angiografie nebo MRI.
Pfi nejasném echokardiografickém nalezu ovéfi katetri-
zace hemodynamickou vyznamnost vady, mize odlisit
vyznamnost PS na riiznych drovnich a zobrazi morfologii
vytokového traktu pravé komory a plicnice. U starsich
pacientti pfed operaci provadime koronarografii.

tézy se v soucasnosti pouziva pro dysfunkéni kondu-
ity nebo zdegenerované bioprotézy (,valve-in-valve®)
(viz Fallotovu tetralogii, kap. 45.9.5). Supravalvarni
PS a periferni stenézy vétvi plicnice mohou byt feseny
angioplastikou s piipadnym zavedenim stentu.

GAIN 55 COMP &8
13CH
B/8/E/[A/A

B 6:16:53
15 DEC_ B5

Tézka, dlouhodobé nefeSena valvarni
a subvalvarni stendéza plicnice s vysokym gradien-
tem 155/82 mmHg (CW doppler) (viz téz
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