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Vrozené srdec¢ni vady (VSV) u dospélych
pacientll — téma sloZité, odstrasujici, nepocho-
pitelné, obavané, proklinané a pritom fascinujici,
obdivované, logické a neopakovatelné. V Uzas
nds uvadi jak moznosti adaptace lidského or-
ganizmu na slozité srde¢ni vady, tak vysledky
kardiochirurgickych vykont provedenych pred
mnoha lety i neuvéritelné pokroky a moznosti
soucasné kardiochirurgie.

Po staleti bylo poznéavani a popis VSV pouze
v rukou patologt a jesté pfed 100 lety byla diag-
ndza VSV béhem Zivota vzacnosti. William Osler
napsal ve své knize The Principles and Practice
of Medicine v r. 1892: ... vrozené vady srdce
maji pouze omezeny klinicky vyznam; velka
¢ast téchto anomalif nenf slucitelnd se Zivotem
a u ostatnich nelze délat nic k odstranéni defek-
tu nebo dokonce k odstranéni symptomd... "
(1). Pfesto jiz v roce 1888 zvazoval John C. Munro
v Bostonu na zakladé svych experimentd na ka-
daverech technickou moznost uzavéru ote-
viené tepenné duceje; problémem viak bylo
v té dobé spravné stanoveni diagnozy (2). Prvni
Uspésnou operaci oteviené tepenné duceje
proved| az 0 50 let pozdéji v roce 1938 Robert
C. Gross v Bostonu (3). Prvni operaci koarktace
aorty proved| Clarence Crafoord ve Stockholmu
vroce 1944 (4).V roce 1944 byla také provede-
na prvni subclavio-pulmonalni spojka podle
Blalocka-Taussigové, kterd velmi vyznamné
zmeénila progndzu déti s Fallotovou tetralogif
a s jinymi cyanotickymi vadami s nizkym plicnim
pritokem (5). Prvni operace vrozené srdec¢ni
vady s pomoci Gibbonova pffstroje pro mimo-
téInf obéh byla provedena v r. 1953, jednalo
se o defekt septa sini. U nas byl defekt septa
sini operovan poprvé v roce 1958 profesorem
Navréatilem. Od té doby doslo k velmi rychlému
rozvoji nejen chirurgickych postupd, ale i dia-
gnostickych metod, pfedevsim echokardiogra-
fie, kterd postupné od 70. let ziskdvala na vyzna-
mu, az se stala hlavni diagnostickou metodou
pro VSV od fetélniho stadia az do pokrocilého
stari. Diky echokardiografii je mozné presné
zhodnotit morfologii VSV i jejich hemodyna-
mickou vyznamnost, sledovat longitudindlné
jejich vyvoj s optimalnim nacasovanim operace

a odhalit zdvaznou vadu i u zcela asymptoma-
tickych pacientd.

Jedine¢né misto nejen v Ceské republice
a stfedni Evropé, ale i v celosvétovém meéfitku
zaujima v diagnostice a 1é¢bé VSV u déti a no-
vorozencl Détské kardiocentrum v Praze. Diky
jejich komplexni a vyborné organizované péci
jsou u nas neoperované ¢i pouze paliativné fese-
né vady u dospélych velkou vyjimkou a vyskytujf
se predevsim u téch pacientd, ktefi se z réiznych
dlvodl do Détského kardiocentra nedostali.
V nasem starsim souboru tvofily VSV nepoznané
v détstvi 17 % vsech VSV u dospélych (6). Typicky
nepoznanou vadou jsou mélo symptomatické
defekty sinového septa typu secundum, méné
Casto defekty sifového septa typu primum, ale
i nékteré Ebsteinovy anomalie, vrozené kori-
gované transpozice velkych tepen, koarktace
aorty a jiné vady. Jak je vsak mozné, aby prezil
bez operace do dospélosti i pacient se spolec-
nou komorou a jesté pfitom pracoval na plny
Uvazek? Jak je mozné Zit s atrézii pulmondlnf
¢i trikuspidalni chlopné nebo s neoperovanou
komplexnfi transpozicf velkych tepen? Neékteff
pacienti ndm s urcitou hrdosti sdéluji, ze v do-
bé jejich détstvi bylo jejich rodi¢tim feceno,
7e se nedoZiji ani Skolnfho véku, a oni k ndm
pfitom pfichdzeji na kontrolu ve véku 40, 50,
ale i 60 let. Tito pacienti nas vedou k obdivu
a pokofe a nékdy také k vahani, zda je spravné
u nich jesté indikovat operaci.

Cim se li§i vrozené srde¢ni vady od zis-
kanych srdec¢nich vad? Nejen svoji slozitostf
a komplexnosti, ale i dobou trvanf abnormalni
hemodynamiky. Pokud m& mlady dospély pa-
cient vrozenou srde¢ni vadu od svého naroze-
ni, znamena to tlakovou ¢i objemovou zatéz
myokardu trvajici po dobu 20-40 let, zatimco
ziskané vady u starsich pacientl se vétsinou
projevi symptomy dffve a jejich hemodynamicky
vyznamné stadium byva podstatné kratsf. Casty
nedostatek symptomU u mladych pacientd
s vyznamnou vrozenou srde¢ni vadou je dan
vyvojem adaptac¢nich mechanizm( od utlého
détstvinebojiz zobdobi fetalniho Zivota a vyssi
kardiopulmonalni rezervou mladého organiz-
mu. Pfi odbéru anamnézy u mladych pacientd
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nemUzeme ocekdvat dusnost jako pfiznak vy-
znamnosti vady. Symptomy jsou daleko méné
napadné, jedna se ¢asto o Unavnost, nevykon-
nost ¢i snizenf vykonnosti, ale pacient je pfitom
stéle schopen vyjit 5 pater bez zastaveni, mize
jezdit na kole ¢&i chodit po horach s batohem.
Pokud mlady pacient uddvé ndmahovou dus-
nost, mlze se jednat jiz o pomérné pozdni pfi-
znak. Za pfiznakem palpitaci se mohou skryvat
jak nevyznamné, tak i Zivot ohrozujici arytmie.
Po vycerpani obdivuhodnych rezerv organizmu
mUZe dojit k pomeérné rychlému vzniku srdec-
niho selhadnf s tézkou dysfunkci levé ¢i pravé
komory a teprve v této fazi se objevuji u mladych
lidi vyznamnéjsi symptomy. Operace v této fazi
se jiz stava rizikovou, pooperacni pribéh mu-
Ze byt komplikovany a nemusi dojit k restituci
funkce. Tento vyvoj je typicky pro vrozenou
mitrdlni regurgitaci pfi rozstépu cipu mitralnf
chlopné, pro vrozenou aortalni regurgitaci ¢i
stendzu Casto na bikuspidalnf aortalni chlopni,
pulmonalni regurgitaci, kterd byva pfitomna
po chirurgickém fesenti Fallotovy tetralogie ¢i
pulmonalni stendzy v détstvi, ale i pro nékteré
kombinované a komplexni VSV.

Podobné jako u ziskanych srdecnich vad
(7,8,9), zacinaji se i u VSV v dospélosti objevovat
v novych guidelines indikace chirurgickych ¢i
intervencnich vykond i u asymptomatickych
pacientl (10). DUlezitym predpokladem ope-
race asymptomatickych pacientl jsou vyborné
chirurgické vysledky a mortalita bliZici se v této
skupiné nule. V asymptomatickém stadiu Ize
indikovat k feseni velmi vyznamné vady, u kte-
rych Ize predpokladat v brzké dobé vycerpani
rezerv; napt. u stenotické vady semilunarnich
chlopni se sttednim gradientem nad 50 mm Hg
Ci pfi pozitivnim zatézovém testu nebo u regur-
gita¢nich vad pfi dilataci levé ¢i pravé komory,
kterd prekro¢i urcitou mez, kterou kvantifiku-
jeme echokardiograficky nebo magnetickou
rezonanci u pravé komory, ¢i pfi postupujici
dysfunkci pfislusné komory.

Pfi feseni vrozenych srdecnich vad je snaha
0 méné invazivni zplsoby |é¢by. Balonkova val-
vuloplastika je dlouho uzivanou metodou lécby
vhodnych pulmonalnich stendz, standardem



se stal katetriza¢ni uzévér vhodnych defektd
simového septa typu Il, vhodnych muskuldrnich
defektd komorového septa, otevienych tepen-
tetrizacni lé¢by nejen rekoarktace, ale i nativni
koarktace aorty a od roku 2002 i katetrizacni
implantace pulmonalni chlopné (11, 12). 1 u vad,
které je nutno fesit chirurgicky, je preferovéno
méné invazivni feSeni, napt. defekty sifiového
septa Ize operovat z videoasistované minitorako-
tomie, ale i torakoskopicky pomoci robotického
systému. U chlopennich vad je velka snaha o za-
chovénf vlastni chlopné, coz je mozné u velké-
ho poctu aortalnich regurgitaci na bikuspidainf
chlopni aorty, u vetsiny mitralnich chlopnf pfi
morbus Barlow i u nékterych mitrélnich regur-
gitaci pfi roz$tépu cipu mitralni chlopné a u ab-
normalnich trikuspidalnich chlopni u Ebsteinovy
anomdlie.

Operace podle Mustarda ¢i Senninga dfi-
ve zachranovaly Zivoty déti s transpozici vel-
kych tepen, zbavily je cyandzy a umoznily jim
prakticky normalni zivot, avsak pfipravily temto
détem v dospélosti vysoké riziko selhani systé-
mové pravé komory s perspektivou transplan-
tace ¢ umrtf na arytmii nebo srdecni selhanf
v mladém véku. Od 80. let minulého stoleti
byl tento typ operaci opustén a nahrazen pro-
gnosticky priznivéjsi arteridlni korekcf (arterialni
switch). Komplexnf vrozené srdec¢nf vady jsou
v nékterych pfipadech feseny kavo-pulmo-
nalnim spojenim (Fontanovou korekcf), coz je
cirkulace s vylou¢enim funkce pravé komory;
kupodivu mdze fungovat relativné dobte, vyza-
duje vsak fadu peclivé dodrzovanych podminek,
Casté kontroly a v nékterych pfipadech v¢asnou
reoperaci. Pacienti s pulmonalnimi homografty
vyzaduji jejich vymeénu vétsinou za 15-20 let
od implantace, nékdy vsak i vyznamné drive.

Operacinebo reoperaci dospélého pacienta
s VSV Ize provadét pouze na pracovisti, které
ma s touto problematikou bohaté zkusenos-
ti a dobré vysledky. Zkusenosti v této slozité
problematice nelze nikde vycist, ani je nelze
ni¢im nahradit. Pfed 5 lety vzniklo Centrum pro
vrozené srdec¢ni vady u dospélych v Nemocnici
Na Homolce (13). Bez dotaci ¢i jiné podpory,
ve velmi skromnych prostorovych podminkach
doséhl obdivuhodnych kardiochirurgickych
vysledk( primaf MUDr. Stépan Cerny spolu

s MUDr. Petrem Pavlem a détskym kardiochi-
rurgem MUDr. Romanem Gebauerem ve spo-
luprdci s vysoce erudovanym kardio-anestezi-
ologickym tymem pod vedenim MUDr. Pavla
Jehli¢ky. V soucasnosti bylo na tomto pracovis-
ti operovano jiz vice nez 450 dospélych s VSV
s hospitaliza¢ni mortalitou 1,56 %. Tyto vysledky
snesou srovnanii s nejprestiznéjsimi svetovymi
centry. Pfitom se jednalo ve 48% o komplexni
vykony, ve 49% se jednalo o reoperace po jed-
né ¢i po mnohocetnych operacich v détstvi.
U 12 pacientl byl proveden soucasny vykon
na 3 nebo 4 chlopnich, v nékterych pfipadech
i s uzavérem defektu komorového septa ne-
bo s antiarytmickym vykonem, u 52 pacientd
byla pfitomna plicni hypertenze. Po operacich
VSV v détstvi, ale i v dospélosti se setkavame
Casto s nejednoduchymi arytmiemi, které jsou
komplexné feSeny s pomoci magnetické navi-
gace na arytmologickém oddéleni Kardiocentra
Nemocnice Na Homolce. Nabyté zkusenosti by
mély slouzit predevsim dalsim pacientdm. Dobré
kardiochirurgické vysledky s nizkou mortalitou
umoznuji indikace operaci i u méné sympto-
matickych pacientl s prognosticky zavaznym
nalezem.

Dospeélych s vrozenou srde¢ni vadou neu-
stéle pribyv4, je jich odhadem 3x vice nez déti
s VSV. Tito dospéli pacienti jiz prestali byt exo-
tickou ,hfickou pfirody’, kterou se zabyva né-
kolik mélo nadsencd, ale pfedstavuji nardstajicf
vyznamnou skupinu pacientd, kterd ma svoje
stalé misto v dospélé kardiologii. Z&kladni péci
o dospeélé s VSV zajistuji ambulantni kardiolo-
gové, ktefi musi mit zakladni znalosti o vsech
Castych VSV. Je viak samozfejmé, Ze rozhodnutf
ohledné zavaznosti rezidudlnich nalezd ¢&i indi-
kaci k primo-operaci nebo reoperaci slozitéjsich
VSV v dospélém veku nemaze délat ambulantni
kardiolog, ktery se setkd s jednim nebo dvé-
ma pacienty s Fallotovou tetralogif ro¢né. Je
zcela nezbytnd existence Centra pro dospélé
s VSV, které ma dlouhodobé zkusenosti, dobré
diagnostické a kardiochirurgické zazemi a trvale
ptiznivé vysledky i u slozitych vykonU.
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