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Transpozice velkych tepen jsou heterogenni skupinou komplexnich vrozenych srdec¢nich vad a lisi se i zplsobem feseni, nasled-
nymi komplikacemi i dlouhodobou prognézou. Vrozené korigovana transpozice bez operace a nekorigovand transpozice po
atridInim switchi ma v systémové pozici pravou komoru a v dospélosti pak dominuji problémy se srde¢nim selhanim poptipadé
regurgitaci systémové trikuspidalni chlopng, ¢asté jsou i arytmie. Nekorigovana transpozice po arterialnim switchi v détstvi ma
naopak v dospélosti velmi pfiznivy prabéh.

Klicova slova: transpozice velkych tepen (TGA), nekorigovana transpozice (Uplna, kompletni, nTGA, D-TGA), vrozené korigovana
transpozice (ccTGA, L-TGA).

Transpositions of the great arteries in adulthood

Transpositions of the great arteries are a heterogeneous group of complicated congenital heart diseases that vary in terms of
the management, subsequent complications, and long-term prognosis. In congenitally corrected transposition without surgery
and uncorrected transposition after arterial switch, there is the right ventricle in the systemic position, and in adulthood there
predominate problems with heart failure and/or systemic tricuspid valve regurgitation, with arrhythmias also being frequent. On
the contrary, uncorrected transposition after arterial switch in childhood has a very favourable course in adulthood.

Key words: transposition of the great arteries (TGA), uncorrected transposition (complete, nTGA, D-TGA), congenitally corrected

transposition (ccTGA, L-TGA).

Termin transpozice velkych tepen (TGA)
oznacuje situaci, kdy srde¢nf tepny odstupuji
z opacnych komor nez zvykle. TGA zname-
nd, Ze aorta odstupuje z pravé komory (PK)
a plicnice z komory levé (LK). MUze byt ale
rlzné napojeni sini (Zilnich navratd) na komo-
ry. RozliSujeme nekorigovanou TGA (nTGA,
oznacovanou nekdy jako tplnou ¢i kompletni
TGA, dextro-TGA, D-TGA, neékdy ijen TGA)
a vrozené korigovanou TGA (ccTGA, levo-
-TGA, L-TGA). Navic u téchto dvou odlisnych
diagnoz se setkdvame i s rznymi zpdsoby
fedeni, jejichz vysledkem je Skéla zcela rozdil-
nych hemodynamickych situaci.

Transpozice vznikajf poruchou rotace sino-
bulbarni klicky. Transpozice mUze byt izolovana,
ale ¢asto byva soucasti komplexnich vad.

Nekorigovana TGA

Je castéjsi, s incidenci 1:5000 narozeni pred-
stavuje 5-7 % vsech vrozenych srde¢nich vad
(VSV) (1). Aorta odstupuje z PK, ktera je ale ve
zvyklé pozici vpravo (odtud D-TGA). Plicnice
naopak z vlevo umisténé LK. Napojeni sinf je
zvykle prava sin (PS) na PK a levé sif (LS) na LK.
nTGA je tedy VSV s ventrikuloarteridlni dis-
kordanci a atriventrikuldrni konkordanci
(obrazek 1). Plicnf obéh a systémovy obéh jsou
Uplné oddéleny od sebe (stoji paralelné vedle
sebe nikoliv sériové za sebou, jak je obvyklé).
lhned po narozeni, kdy poklesne saturace krve
v dolnf duté Zile (dosud bohaté oxygenované
umbilikalnf zilou) dochazi k dramatické obéhové
situaci s téZkou cyanozou, kdy se kyslik dostava
do systémového obéhu jen diky pfitomnym

zkratlm (foramen ovale, tepennéa ducej) a prvni
terapeutické kroky tedy vedou k udrzeni téchto
zkrat( (atridIni septostomie - Rashkind, podani
prostaglandint k udrZeni duceje). V pfirozeném
vyvoji umird 94 % déti béhem prvniho roku zi-
vota, takze v dospélosti se prakticky vyhradné
setkdvame s operovanymi pacienty s nTGA.
Starsim zpUsobem definitivni korekce je tzv.
atridlni switch, fyziologickd korekce. Pfi téchto
technikdch se ponechd odstup velkych tepen
z komor, ale jsou pfesmérovany Zilni ndvraty
pomoci intraatridlnich tuneld pomoci umélého
materidlu (Mustard od 1963) ¢i z vlastni tkdné
(Senning od 1957) (obrézek 2).V Cesku byl prvni
atridIni switch dle Mustarda proveden Uhlifem
v Brné 1974 (2). Problém do budoucnosti pfed-
stavuje predevsim to, ze PK z{stéva systémovou
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Obr. 3. nTGA Rastelli: vyuzitim defektu komorové-
ho septa (VSD) je konduitem/homograftem (cnd)
spojena PKs AP a Ao zdstdvd v LK

Obr. 1. nTGA po narozeni, systémovy a plicni obéh
Jjsou paralelné, v systémovém obéhu proudi neoky-
slicend krev a cdstecny privod kysliku doddvaiji jen
zkraty foramen ovale (FoA) a tepennd ducej

Obr. 4. nTGA arteridini switch, presitim velkych te-
pen se dosdhlo normdini anatomie, jen AP v¢. pravé
vétve je pred Ao (Lecomptetlv manévr)

Obr. 2. nTGAatridini switch (popiska "switch"ozna-
Cuje switch z dolni duté Zily nasmérovany na LK),
zobrazen také switch z horni duté Zily na LK, obdobné
Jje switch z plicnich Zil na PK

Pokud je pfitomen velky perimembrandzni
defekt, Ize jej vyuzit k provlec¢eni homograftu
spojujictho PKa plicnici tak, ze se zérover aorta
octne na strané LK (Rastelli od 1968) (obrazek 3).
Relativné ¢astym problémem je pfedevsim de-

PK. Zdrojem problémd mohou byt téZ atridlnf
switche (stendzy tunelu plicnich Zil, tunelu horni  generace homograftu (stendza, insuficience,
duté Zily a dolni duté Zily mohou vést ke kon-  infekéni endokarditida). Aorta, kterd plvodné
gesci, mohou byt zkraty s rizikem paradoxnfem-  byla umisténa vice vpravo, diky operaci odstu-
bolizace). Vyznamny je i arytmogenni substrdt,  puje sice z LK ale atypicky kolmo na jeji dlouhou
Castd je dysfunkce sinusového uzlu, velké jizveni  osu, byva pfitomna urcita subvalvarni stendza.
na urovni sinf vede k ¢astym supraventrikuldrnim V soucasnosti jednoznacné preferovanou
arytmiim, ¢asté jsou i komorové arytmie zvlasté  operac¢ni technikou je tzv. arteridlni switch,
u dysfunkce systémové PK, méné casto se mlze  anatomicka korekce. Tuto metodiku vypraco-
vyvinout i plicni arteridIni hypertenze. val Jatene (1975) a zdokonalil Lecompte (1981),
Ostatni zplisoby korekce vedou ktomu, ze v Cesku poprvé proved! v Praze Hucin 1987 (2).
PK ma obvyklou subpulmonélni pozici a systé-  Zpociva v presiti velkych tepen do zvyklé po-
movou pumpou je LK. zice (aorta na LK a plicnice na PK) (obrazek 4).
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Obr. 5. ccTGA md prohozené komory (LS —> PK!
—> Ao) a PKje tudiz vievo

Chlopné a sinusy zUstéavaji na misté, proto je
potieba zéroven premistit s terciky odstupy ko-
ronarnich tepen (tuto vadu komplikuji velmi
¢asté anomadlie korondrnich tepen). Arteridlni
switch ve své podstaté znamena normalizaci he-
modynamiky VSV. Pfezivani pacientd v 25letém
follow-up se prakticky nelisi od zdravych vrs-
tevnikd, mira komplikaci je nesrovnatelné nizsi
oproti atridinfimu switchi (3). Proto se stal arteri-
alni switch zlatym standartem pro operaci nTGA
a naopak atridIni switch se pouziva zcela vyji-
mecné. Komplikace u arteridlniho switche jsou
ridké, presiti korondrnich tepen se muze jizvit
a véstvzacné k nebezpecné ischemii myokardu.
Predsunuti plicnice v¢. pravé vétve pred aortu
(Lecomptellv manévr) vede k jejimu natazenf
a spolec¢né s jizvenim v anastomdze moznosti
supravalvarni stendzy plicnice, mlze byt téz
vada aortaIni chlopné (neoarta — chlopen totiz
z0stava na misté, je to tedy plvodné plicnicova
chlopen). Pulmondlini a aortalnf vady v3ak zfidka
dosahuji vyznamnéjsiho stupné a nutnosti fe-

sen.

Vrozené korigovana TGA

Je mnohem vzacnéjsi. S incidenci 1:33000
narozeni pfedstavuje jen 0,5 % vsech vrozenych
srdecnich vad (VSV) (4). Aorta odstupuje z PK,
kterd je ale nezvykle vlevo (odtud L-TGA). Plicnice
naopak z vpravo umisténé LK. Siné jsou ale zvykle,
tovede ktomu, Ze LS je napojend na PKa PS na LK
(obréazek 5). Tato ,dvojitd zaména" (neboli ventri-
kuloarteridlnii atrioventrikuldrni diskordance)
prirozené koriguje hemodynamiku vady (odtud
vrozené korigovana TGA). Viysledkem ,dvojité
zameény” je to, Ze plicni i systémovy obéh jsou
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Obr. 6. Znaky PK na echokardiografii: apikdinéji umisténd trikuspiddini chloperi a pfitomnost trabecula
septomarginalis (vlevo zdravé srdce, vpravo ccTGA)

Obr. 7. Septdini shift v disledku systémovych tlakii v PK vede k poruse koaptace cipt trikuspiddini chlopné

a nahrnuti mitrdini chlopné do vytokového traktu LK

Nnorma

zapojeny do potrebné série za sebou, ale s tim,
Ze v pozici systémové pumpy se ocita PK.

Pokud je ccTGA izolovand, nemusi se dlou-
ho nijak projevit a maze dokonce byt ndhod-
nym nélezem v dospélosti. Vzhledem k tomu,
ze vétsinou PK v systémové pozici ma oproti
zvyklé LK horsi systolickou funkci i vzhledem
k zrcadlové uspofddanému prevodnimu sys-
tému napodobujici na EKG Q kmity nad dolnf
sténou, mohou tito pacienti byt falesné vedeni
pod diagndzou stav po infarktu myokardu ci
dilatacni kardiomyopatie.

Proto je ddlezité umét rozpoznat anatomic-
ky PK od anatomicky LK na echokardiografii
(obrazek 6). Trikuspidalni chloperi se zavésnym
aparatem je strukturou PK, je umisténd apikaInéji
nez chloper mitraini v LK, coz Ize vétSinou jed-
noznacnéji odlisit, nez napf. pocet cipd. Kromé
trikuspidaini chlopné je dalsim charakteristickym
znakem PK trabekula septomarginalis a vetsi
mira trabekularizace vibec.

Ackoliv je reportovano i prezivani do 8. dekady,
vétsina téchto pacientd mnohem dffve béhem

Zivota vyvine selhdnf systémové PK a systémové

NnIGA

trikuspidalni chlopné, nejcastéji ve 4.-5. dekadé.

Pridruzenou anomalif navic ¢asto byva ebsteinoid-
nfanomélie trikuspidalni chlopné (pfidatné Slasinky
restringujici cipy a posouvajici koaptaci cipd api-
kalngji a zpravidla zhorsujici insuficienci chlopné).

Umisténi pfevodniho systému vede k ¢asté
Uplné atrioventrikuldrni blokadé (AVB 1), v 10—
15% od narozeni, a riziko degenerace do AVB
Il se i potom udava cca 2 %/rok.

Problémy systémové PK

U ccTGA anTGA s atridInim switchem je PK
v systémové pozici. To je situace, na kterou je PK
$patné adaptovana. V pozici obvyklé, subpulmo-
nalni, ma PK oproti LK tensf sténu a tak je vice roz-
tazitelnd (tzn. PK sndsi dobfe zvyseny preload). Na
druhou stranu generuje mensi sflu, kterd normalné
staci 5x nizsim tlak&im, které jsou v plicnim obéhu
(tzn. PK toleruje $patné zvyseny afterload) (5).

PK v systémové pozici hypertrofuje, protoze
je vystavena pravé zvysenym systémovym tla-
kiim (afterload). Oproti LK ma PK mensi koronarni
zdsobeni, mensf korondrnf rezervu, to vse se

prohloubi hypertrofii PK. Vysledna ischemie a fi-
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bréza je podkladem systolické i diastolické dys-
funkce PK, arytmii i ndhlé srde¢ni smirti (6, 7, 8).

Velice ¢astym problém je trikuspidaini regur-
gitace (systémova). Na té se podili i posun septa
doleva v dusledku systémovych tlakd v PK. Tento
»septal shift” (obrazek 7) vede k poruse koaptace
cipd trikuspidalni chlopné zhorsujici regurgitaci,
naopak zmenseni prostoru pro mitralni chlopen
se mUze podilet na obstrukci vytokového traktu LK.

Pacienti maji velice ¢asto prodlouzenou
komorovou aktivaci spontanni nebo ziskanou
v ramci kardiostimulace pro bradyarytmie
(dysfunkce sinusového uzlu u nTGA a AVB lI
u ccTGA). Dyssynchronie systémové PK je dlle-
Zitym patofyziologickym mechanizmem podi-
lejicim se na srde¢nim selhan.

Zvlastni formou diastolické dysfunkce
u nTGA s atridInim switchem pfedstavuje posko-
zeny nebo spise nedostatecny atrioventrikularni
transport switchi, protoZe tyto jen nedokonale
nahrazujf funkci sinf (9, 10).

Lécha selhani systémové PK je velmi obtizna
a chybi ndm i rozsahlejsi data. Casto nezbyvé nez
empirie, Ié¢ba patfi proto do center VSV v do-
spélosti, které by mély tyto empirické zkusenosti
shromazdovat (11).

O ucinnosti ACE inhibitord a betablokato-
rd mdme malou evidenci (slibngjsi a kontro-
verznéjsi zaroven jsou betablokatory vzhledem
k rizikm bradydysrytmif). Proto se doporucuje
pouzivat je jen u symptomatického selhani's vy-
jadrenou humoralni rozladou (12).

Na malych souborech pacient( s ccTGA se
ma za prokdzané, ze selhani systémové PK je
az nasledkem selhani (insuficience) systémové
trikuspidainf chlopné a také to, Ze pokud prove-
deme ndhradu trikuspiddlni chlopné vcas (do-
kud je ejekeni frakce PK nad 44 %), predejdeme
selhdni systémové PK (13, 14, 15).

Dalsi chirurgickou moznosti je banding
plicnice, ten funguje tak, ze zvyseni tlaku v LK
udéld vlastné opacny , septal shift”, ktery zmen-
$f srdecnf trikuspidalni regurgitaci a zlepsi tak
funkci PK. Moznosti myslitelnou jen v détstvi je
tzv. double switch, tj. slozitd procedura, jejimz
cflem je systémova LK. Jen v raném détstvf je
mozny rdst myokardu bez fibrézy (hyperplazie
nikoliv hypertrofie) (3). Definitivnim fesenim je
transplantace srdce, srde¢ni podpory.

Lécba dyssynchronie PK spocivé v resyn-
chronizaéni 1é¢bé (CRT). CRT zvysuje ejekenf
frakci PK, snizuje NYHA, a zkracuje QRS (16).
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Zajimava retrospektivni prace ukazala, Ze uni-
ventrikuldrni stimulace v ¢ase vedla v 52% ke
zkorsen( PK, které se pfizaveden( CRT zlepsilo jen
ve 42 %. Pokud ale pacienti dostali rovnou CRT,
ke zhorseni PK vibec nedochézelo (17). To uka-
zuje na vyznam a zranitelnost PK dyssynchronif
a také na to, Ze pokud tito pacienti potfebujf
kardiostimulaci, vzdy by se mélo jednat o CRT.

Sledovani pacientt
s TGA v dospélosti

VSichni dospéli pacienti s TGA patfi do speci-
alizovanych center VSV v dospélosti (byt pacienti
s TGA s arteridlnim switchem tam pravdépodob-

né potfebujf kontroly s nizsi ¢etnostf). Centra VSV

LITERATURA

1. Haeffele CH, Lui GK. Dextro-Transposition of the Gre-
at Arteries. Cardiology Clinics 2015; 33: 543-558. Crossref,
doi:10.1016/j.ccl.2015.07.012.

2. Hucin B, Zacek P. Détska kardiochirurgie. Grada, 2012: 87—
12,

3.Villafafe J, et al. D-Transposition of the Great Arteries. Jour-
nal of the American College of Cardiology 2014; 64(5): 498—
511. Crossref, doi: 10.1016/j.jacc.2014.06.1150.

4. Filippov AA, et al. Management of Systemic Right Ventri-
cular Failure in Patients With Congenitally Corrected Trans-
position of the Great Arteries. Circulation 2016; 134(17): 1293-
1302. Crossref, doi: 10.1161/CIRCULATIONAHA.116.022106.
5.Warnes CA. Adult Congenital Heart Disease. Journal of the
American College of Cardiology 2009; 54: 1903-1910. Crossref,
doi: 10.1016/j.jacc.2009.06.048.

6. Hauser M, et al. Myocardial Blood Flow in Patients With
Transposition of the Great Arteries: Risk Factor for Dysfunc-
tion of the Morphologic Systemic Right Ventricle Late After
Atrial Repair. Circulation Journal 2015; (79)2: 425-431. Crossref,
doi: 10.1253/circj.CJ-14-0716.

7. Hornung TS, et al. Right Ventricular Dysfunction in
Congenitally Corrected Transposition of the Great Ar-
teries. The American Journal of Cardiology 1999; 84(9):
1116-1119, A10.

www.iakardiologie.cz

vedou |é¢bu pfirozeného vyvoje VSV i kompli-
kaci. Tito pacienti viak pochopitelné potrebuijf
také kardiologa v misté bydlisté.

Vsichni potfebuji pravidelné EKG holtery,
protoZe jsou Casté bradyarytmie (dysfunkce
SA uzlu u nTGA, AVB Il u ccTGA), tachyarytmie
(intraatridIni reentry tachykardie u nTGA atridIni
switch, Rastelli, komorové tachykardie zejmé-
na u dysfunkce systémové komory at PK ¢i LK)
a holter mUze odhalit i némou ischemii u NTGA
arteridIni switch.

Pravidelny zdtéZovy test odhali zménu zd-
téZové tolerance (zejména u TGA se systémo-
vou PK) nebo némou ischemii u nTGA arteriadlni
switch.

8. Kapa S, et al. Right Ventricular Dysfunction in Congeni-
tally Corrected Transposition of the Great Arteries and Risk
of Ventricular Tachyarrhythmia and Sudden Death. Interna-
tional Journal of Cardiology 2018; 258: 83-89. Crossref, doi:
10.1016/j.ijcard.2018.01.107.

9. Fratz S, et al. Patients after Atrial Switch Operation for
Transposition of the Great Arteries Can Not Increase Stro-
ke Volume under Dobutamine Stress as Opposed to Pati-
ents with Congenitally Corrected Transposition. Circulation
Journal: Official Journal of the Japanese Circulation Society
2008; 72(7): 1130-1135.

10. Ladouceur M, et al. Impaired Atrioventricular Transport in
Patients with Transposition of the Great Arteries Palliated by
Atrial Switch and Preserved Systolic Right Ventricular Func-
tion: A Magnetic Resonance Imaging Study: LADOUCEUR et
Al. Congenital Heart Disease 2017; 12(4): 458-466. Crossref,
doi: 10.1111/chd.12472.

11. Zatocil T, et al. Recommendations to organize care for
adults with congenital heart disease in the Czech Repub-
lic. Cor et Vasa 2018; 60(3): €331-334. Crossref, doi: 10.1016/j.
crvasa.2018.03.009.

12.Budts W, et al. Treatment of Heart Failure in Adult Conge-
nital Heart Disease: A Position Paper of the Working Group
of Grown-Up Congenital Heart Disease and the Heart Fai-

/ Interv Akut Kardiol 2019; 18(3, Suppl. A): 18-21 / INTERVENCNI A AKUTNI KARDIOLOGIE 21

PREHLEDOVE CLANKY (
TRANSPOZICE VELKYCH TEPEN V DOSPELOSTI

Prognosticky vyznam ma i stanovenf hladin
natriuretickych peptidu, zejména zména u kon-
krétniho jedince (18).

Zékladni zobrazovaci metodou je echokar-
diografie, kterd dokdze spolehlivé rozlisit vétsinu
patologii popsanych vyse, zejména dysfunkci
systémové PK, systémovou trikuspidaini regur-
gitaci, obstrukci ¢i zkraty switch(, obstrukci vyto-
kového traktu LK, pfidruzené vady apod. Z ostat-
nich zobrazovacich metod je ke zhodnoceni
systémové PK klicovd magnetickd rezonance.
Intervence zaujimaji dlleZité misto zejména pfi
obstrukcich ¢i zkratech switchl (nTGA atridlni
switch) ¢i stendzach koronarnich tepen (NTGA

arterialni switch).
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