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Pétidenni pacientce byl zjistén systolicky Selest. Echokardiogram ukazal kompletni formu defektu atrioventrikularniho septa, mitralni insu-
ficienci, stenézu vytokového traktu levé komory a plicni hypertenzi. Ve dvou mésicich véku podstoupila pacientka korekci vrozené srde¢ni
vady. Pro rezidudlni vyznamnou mitralni regurgitaci byla sou¢asné provedena nahrada mitralni chlopné vyzadujici dvé nasledné renahrady
pro sten6zu mechanické chlopné. Kazuistika dokumentuje komplikovanou problematiku nahrady mitralni chlopné v kojeneckém véku.
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Mitral valve replacement in the complete form of atrio-ventricular septal defect in infancy

A five day old female newborn was diagnosed to have a complete form of atrio-ventricular septal defect, mitral insufficiency, stenosis
of the left ventricular outflow tract and pulmonary hypertension. At the age of two months, the patient underwent surgical repair in-
cluding supra-annular mechanical mitral valve replacement for significant residual mitral regurgitation. In later life the valve prosthesis
had to be replaced twice for stenosis. The case report documents complex problems associated with mitral valve replacement in infancy.
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Uvod

Defekt atrioventrikuldrniho septa patfi
k pomérné ¢astym vrozenym srde¢nim vadam
(VSV). Postnatalné tvori 4% VSV. Postihuje 40 %
jedinc s Downovou chorobou. Kompletnf
forma defektu atrioventrikuldrniho septa ma
spole¢nou atrioventrikuldmi chlopen, rozséhly
vtokovy defekt komorového septa a v sinich
defekt v septum primum (obrazek 1). Spole¢na
atrioventrikuldrni chloper je vétsinou rozdélena
na pét cipl. Podle usporadani zavésného apa-
ratu pfedniho pfemostujiciho cfpu rozlisujeme
podle Rastelliho klasifikace tfi typy kompletniho
defektu — A, B, C. Srdce je objemové pretizeno
levo-pravym zkratem na Urovni sini i komor a re-
gurgitaci na urovni spole¢né atrioventrikularni
chlopné. Plicni pratok je mnohonésobné vyssi
nez prltok systémovy a plicnf cévni odpor rych-
le narlista v pradbéhu prvniho roku Zivota. Korekci
vady je nutné provést vcas, nejlépe mezi 2. az 4.
mésicem Zivota. V soucasné dobé je pti operaci
pouzivana metoda dvou zéplat. Rizikovym fakto-
rem operace jsou zavazné malformace atriven-
trikuldrni chlopné, které znemoznuji provedent
Ucinné plastiky. Vzacné je pak nutné pfistoupit
¢asné k ndhradé levostranné atrioventrikuldrni
chlopné mechanickou protézou.

Kazuistika
Prezentovana je devatenactiletd pacientka,
u které byl v paty den Zivota zjistén systolicky

Selest. Echokardiograficky byla diagnostikovéna
kompletni forma defektu atrioventrikularniho
septa (typ C podle Rastelliho klasifikace), mitrdl-
ni insuficience, stendza vytokového traktu levé
komory, hypoplazie aortalniho isthmu a plicnf
hypertenze. Ve dvou mésicich véku byla prove-
dena korekce vady s uzavérem komorové a sifiové
komponenty, resekce subaortické stendzy a plas-

tika atrioventrikuldrnich chlopni. Pro peroperacné
zjisténou tézkou mitrdInf insuficienci pfi dobré
funkci obou komor bylo pristoupeno k ndhradé
mitraIni chlopné mechanickou chlopenni proté-
zou Carbomedics 16 mm do supraanuldrni pozice
(obrazek 2). Pooperacni pribéh byl kompliko-
van arytmii, krvédcenim, plicnf cévnf reaktivitou
a zndmkami rendIni insuficience vyZadujici pobyt

Obrdzek 1. Kompletni forma defektu atrioventrikularniho septa s vyznamnou insuficienci spole¢né
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RA — prava sin; RV — prava komora; LA — leva sin; LV — leva komora; ASD - sinovy defekt; VSD — komorovy
defekt; Ml — mitraIni insuficience
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Obrdzek 2. MitraIni mechanické chlopenni protéza v supraanularni pozici. Echokardiografie, apikalnf
4dutinova projekce

RA — prava sin; RV — prava komora; LA — leva sin; LV —

nf protéza

na JIP v délce 21 dni. Kontrolni poopera¢ni echo
prokazalo dobrou funkci mechanické mitralni
protézy. Pacientka byla na antikoagula¢ni terapii
warfarinem v dobrém stavu propusténa 74. den
do domaci péce. Pfi pravidelnych kardiologickych
kontrolach byla ve 3 letech véku zjisténa blokada
jednoho listku mechanické chlopné a stendza
s vrcholovym/stfednim diastolickym gradien-
tem 28/18 torr. Byla provedena vyména mitral-
ni chlopenni protézy za Carbomedics 21 mm.
Pooperacné byl piitomen atrioventrikuldrni blok
Il stupné, vyzadujici do¢asnou kardiostimulaci.
Ve véku 5,5 let musela byt pro intraatridlnf reent-
ry tachykardii provedena elektricka kardioverze.
Ve véku 8 let byla opét zjisténa parcialnf blokdda
horniho cipku dvoulistkové chlopné kalcifika-
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cemi v prstenci s obrazem vyznamné mitralnf
stendzy se stfednim diastolickym gradientem
25 torr. Pacientka se podruhé podrobila vyméné
chlopné za SJM Regent 23 mm s nekompliko-
vanym pooperacnim pribéhem. Ve véku 19 let
byla pro recidivu intaatridIni reentry tachykardie
provedena ablace kritického isthmu reentry okru-
hu v pravé sini v oblasti opakovanych atriotomif.
Pfes komplikovany dlouhodoby priibéh vyzadu-
jici fadu reintervenci pfetrvava u pacientky v 19
letech hemodynamicky pfiznivy nalez s dobrou
funkci mechanické chlopenni protézy i levé ko-
mory. Pacientka je na trvalé antikoagulacni terapii
warfarinem s doporuc¢enym rozmezim INR mezi
2,5-3,5, navstévuje stfedni Skolu a nenf limitovana
v béZnych aktivitdch (NYHA tfida I).
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Diskuze

Defekt atrioventrikularniho septa patfi
mezi vady, u nichz je frekvence operaci men-
3i (1). Pfirozeny pribéh onemocnéni je velmi
nepfiznivy a to zejména pro rozvoj plicni cévni
obstruktivni choroby. Pfed zavedenim moder-
nich kardiochirurgickych postupl vetsina détf
zemrela v kojeneckém véku na srdec¢nf selhani.
Pfi v¢asné korekci této vady jsou ¢asné vysled-
ky operace v soucasné dobé velmi dobré (2).
Dlouhodoby vysledek operace je zavisly prede-
v8im na funkci rekonstruované mitralni chlopné.
Nahrada mitralnf chlopné mechanickou proté-
zou v kojeneckém véku je proveditelnd, nicmé-
né spojena s fadou potencidlnich komplikaci
danych predevsim malou velikosti mechanické
protézy spojenou s nutnosti naslednych vymeén,
komplikacemi antikoagulacnf terapie a ¢astym
vyskytem poruch srde¢niho rytmu. Pfes tyto
komplikace se jedna o Zivot zachranujici vykon
s potencidlem dobré kvality Zivota.

1. Hucin B. Détska kardiochirurgie. 2. doplnéné vydéni. Pra-
ha: Grada Publishing, 2012.

2. Chaloupecky V, et al. Détskd kardiologie. Praha: Galén, 2006.
3. Stark J, de Leval MR, Tsang VT. Surgery for congenital heart
defects. 3 ed,, England: John Wiley and Sons, 2006.

4. Carpentier A. Surgical anatomy and management of the
mitral component of atrioventricular canal defects. In: Ande-
rson RH. Edinburgh: Churchill living-stone, 1978.

Cldnek prijat redakci: 4. 11. 2014
Cldnek pfijat po zpracovdni- 22. 11. 2014
Cldnek pfijat k publikaci- 24. 11. 2014

MUDy. Zaneta Bandzuchovd
Détské kardiocentrum, FN Motol

V Uvalu 84, 150 06 Praha 5
Zaneta.Bandzuchova@fnmotol.cz




