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U nemocnych po chirurgické korekci Fallotovy tetralogie v détstvi dochazi k rozvoji cetnych rezidudlnich nédlez(, at uz v ¢asném
pooperac¢nim pribéhu nebo pfi dlouhodobém sledovani v dospélosti. Vétsina postihuje vytokovy trakt pravé komory a plicni
tepny, a tak ovliviuje funkci pravé komory. Nej¢astéjsim reziduem je objemové pretizeni pravé komory v dlsledku rozvoje zavaz-
né pulmondlni regurgitace. Pfestoze jiz existuji doporuceni pro spradvné nacasovani nahrady pulmondlni chlopné, zlstava jesté
v tomto ohledu mnoho kontroverznich otazek. Zachovéni funkce pravé komory a prevence arytmii vychézejicich z pravé komory
je pro dlouhodobé preziti a morbiditu pacientl po korekci Fallotovy tetralogie zasadni.
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Tetralogy of Fallot

Patients after corrective surgery of tetralogy of Fallot develop residual findings in both early postoperative course and long-term
follow-up in adulthood. Most residual findings affect the right ventricular outflow tract and pulmonary arteries and thus indirectly
influence the function of the right ventricle. The most frequent residual finding is volume overload of the right ventricle due to
severe pulmonary insufficiency. In spite of the fact that guidelines on the correct timing of pulmonary valve replacement exist,
there are still a lot of controversies. Preservation of the function of the right ventricle and prevention of arrhythmias arising from

the right ventricle are crucial for the long-term survival and morbidity of tetralogy of Fallot patients.

Key words: tetralogy of Fallot, pulmonary insufficiency.

Fallotova tetralogie je nejc¢astéjsi cyano-
tickou vrozenou srde¢ni vadou, s vyskytem
0,03-0,06% u viech Zivé narozenych déti (1, 2).
Z3kladnim znakem Fallotovy tetralogie je devi-
ace komorového septa anteriorné a kranialné,
s naslednym vznikem defektu, ktery je lokali-
zovan prevazné subaorticky a nad néj naseda
aorta. Asi ve Ctvrtiné pffpadd je aortalni oblouk
pravostranny. Posun vytokové ¢asti septa dopfe-
du vede ke vzniku subpulmonalini infundibularni
stendzy doprovéazené hypertrofif pravé komory.
Chlopen plicnice byva ¢asto hypoplasticka nebo
stenotickd v dusledku tetheringu cipl. Nezfidka
se setkdvame i s anomaliemi vétvi plicnice, kte-
ré mohou byt stenotické nebo hypoplastické.
Korektivni operace Fallotovy tetralogie, jejiz his-

torie je v soucasné dobé jiz delsi nez 50 let (3), se
nejcasteji provadi v prvnim roce Zivota s velmi
nizkou periopera¢ni mortalitou od 0 do 2 %.
Spociva v uzavéru defektu komorového septa
zaplatou a rekonstrukci vytokového traktu pravé
komory — odstranénf pulmonalnf stendzy, resek-
ciinfundibuldmich a subinfundibuldrnich svalo-
vych snopcl a pfipadné pouziti transanularni
zaplaty k augmentaci vytokového traktu pravé
komory. Drivéjsi piistup z ventrikulotomie je ny-
ni ¢asto nahrazovan transatridinim pfistupem,
protoZze jizva po ventrikulotomii je v dospélosti
¢astym substratem komorovych arytmii. Pokud
je to mozné, je pfi korektivni operaci s vyho-
dou zachovat kompetenci pulmonalni chlopné.
Alternativou pfi korekeni operaci je pouziti kon-

duitu s chlopni ¢i homograftu. Nékteré chirur-
gické postupy rekonstrukce vytokového traktu
pravé komory mohou vést k rozvoji rezidudlnf
obstrukce RVOT (komisurotomie) a jiné, které
obstrukci kompletné odstraniuji (transanularni
zaplata), zpUsobujf vznik pulmonalni regurgitace.
D4 se fici, ze vybér kardiochirurgického postupu
tak v dlouhodobém pribéhu urcuje rozvoj po-
operac¢nich nalezl a osud nemocného.
Dlouhodobé preziti a kvalita Zivota nemoc-
nych po korekénich operacich jsou vyborné, dva-
cetileté pfeziti u nemocnych po korekci v détsvi
presahuje 90% (4). Pfi del$im sledovani ale v dd-
sledku zvysené Cetnosti vyskytu rezidudlnich
nélez( postupné narlstd morbidita i mortalita
nemocnych. Cetné a postupné progredujici
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Obr. 1. Schéma Fallotovy tetralogie

Obr. 2. Stav po korekci TOF, MR srdce v sagitdInim
a frontdInim fezu, dilatace pravé komory (publiko-
vdno se svolenim MUDr. Adly, Klinika zobrazovacich
metod, FN Motol)

rezidudIni ndlezy vyzaduiji provadeéni reoperadi,

jejichz kumulativnf etnost po 20 letech od korek-
ce dosahuje 15-20% (5). Nejcastejsim ddvodem
reintervenci je patologie vytokového traktu pravé
komory, at uz ve smyslu zavazné pulmondlini re-
gurgitace (75 %) nebo obstrukce vytokového trak-
tu. Obé tyto poruchy nepfiznivé ovliviuji funkci
pravé komory, vedou k jejimu pretizeni, fibréze
myokardu, remodelaci, dilataci a dysfunkci a jsou

pficinou snizeni zatéZové kapacity u nemocnych
a v kone¢ném duisledku rozvoje srde¢niho selhani

a vzniku arytmif a nahlé smrti.

Vysetiovaci metody

Kazdy nemocny s TOF by mél byt alespor
jedenkrat ro¢né vysetfen v kardiologické ambu-
lanci. Do spektra vysSetfovacich metod patif EKG,
Holterovsky monitoring, zatézové vysetfeni —
idedlné spiroergometrie, a echokardiografic-
ké vysetfeni. Jedenkrét za tfi roky by mélo byt
provedeno vysetfeni magnetickou rezonancf.

PYi vysetfeni EKG je tfeba vénovat zvysenou
pozornost sifi komplexu QRS. Po korektivni ope-
raci Fallotovy tetralogie dochazf k jeho postup-
nému rozsifovani. Je zndmo, Ze sife QRS delsf
nez 180 ms predisponuje nemocné ke vzniku
komorové tachykardie a nahlé smrti a odrazf tak
elektro-mechanickou dependeci dilatované pra-
vé komory, kdy okrsky fibrézy mohou fungovat
jako substrat pro reentry komorovou tachykardii
spousténou komorovymi extrasystolami vznika-
jicimi pfi zvyseném napéti komory (6). Nahrada
pulmonalni chlopné stabilizuje postupné rozsi-
fovani délky QRS komplexu (7).

Zakladni zobrazovaci metodou je echokar-
diografie, jejimz prostrednictvim vysetfujeme
vytokovy trakt pravé komory se zaméfenim na
jeho obstrukci, kterd mdze byt lokalizovana v in-
fundibulu, chlopni nebo supravalvarné, zavaznost
pulmonalni regurgitace a jeho aneuryzma, které
se mUze podstatné podilet na snizené systolic-
ké funkci pravé komory. Zhodnotime velikost
a funkci pravé komory, zavaznost trikuspidalnf
regurgitace a tlak v plicnici (samoziejmé nesmi-
me zaménit za pffpadnou pulmonalni stendzu).
Nezapomeneme vyhledat pfipadné rezidualnf
nalezy jako malo ¢asty defekt komorového septa
¢iaortélni regurgitaci pfi dilataci kofene aorty.

Echokardiografie je ale metoda v nejlepsim
pripadé semikvantitativni. V budoucnu mQze
nové poznatky o funkci komory vystavené pa-
tologickym plInicim podminkam pfinést pouZiti
metod, jako je strain a stain rate, ktery je u nemoc-
nych po korekci TOF snizen nejen v oblasti volné
stény septa, ale také v laterdIni sténé levé komory
(8). To je velmi zajimavé, nebot intrinsickd porucha
kontraktility po korekci TOF m(ze postihovat ne-
jen pravovy, ale také levou komoru. Pri¢inou mo-
hou byt chronickd cyandza pred operaci, fibréza
myokardu, jizven( po korekci a interventrikularn{

interakce, coZ potvrzuje skute¢nost, Ze v nékte-
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rych pracech strain rate nekoreluje s tiZf pulmo-
nalni regurgitace (8). Metodou volby pfi presném
stanoveni zavaznosti a kvantifikaci pulmondalini
regurgitace, a to jednak regurgita¢ni frakce, tak
regurgita¢niho objemu, objem( masy a funkce
komor v¢etné regiondlnich poruch kinetiky, jizev-
naté tkané a viability, zobrazeni velkych tepen
a jejich vétvi, koletrdl a pribéhu korondrnich arte-
rif, vypoctu reziduélnich zkratd, Qp/Qs, je magne-
tickd rezonance. Jedinym nezavisly prediktorem
¢asné mortality po operaci je spiroergometrie,
kdy limitni hodnota VO

2 max.

<20 ml/kg/min ma
100% senzitivitu a 56% specificitu, pfestoze ne-
vyjadfuje kauzalitu. Existuje vyznamna asociace
mezi vrcholovou VO, VE/VCO,, tepovou rezervou
a Casnou a pozdni mortalitou (15).

Komplikace a jejich reseni
Tlakové pretizeni zplsobené obstrukci
vytokového traktu byva obvykle pravou ko-
morou velmi dobfe tolerovano. Vede k rozvoji
hypertrofie myokardu, které zpocatku pravou
komoru chréani pred dilataci a dysfunkci, v dalsim
prabéhu ale nasleduje excentrickd hypertrofie,
fibréza a dilatace komory. Intervence se dopo-
rucuje, kdyz tlak v pravé komorte presahne dvé
tretiny tlaku v levé komofe nebo 80 mmHg, coz
je hodnota, od které mize dochazet k rozvoji
dysfunkce pravé komory (9). Metodou volby pfi
rezidualni izolované stenéze pulmonalni chlop-
né je balonkova valvuloplastika. Pokud se jedna
o stenotickou degeneraci homograftu, pak je
z&douci zvazit katetriza¢nf implantaci Melody
nebo Sapien chlopné nebo kardiochirurgickou
nahradu pulmonalni chlopné a remodelaci
RVOT. V soucasné dobé jsou indikacnf kritéria
omezena jen na mensi pocet pacientd, souc¢asny
rychly vyvoj chlopni o vétsich rozmeérech a alter-
nativnich tvarech umozni v budoucnu provadét
zakroky ve vétsi mife a daldich indikacich.
Nejc¢astejsim rezidudinim nalezem a také
ddvodem kreoperaci je pulmonalni regurgitace
vznikajici v dUsledku poufiti transanularni zapla-
ty, monokuspidalniho homograftu v pulmonalni
pozici a/nebo komisurotomie chlopné plicnice.
K odstranéni objemového pretizenf a zachovani
funkce pravé komory je nutnd ndhrada chlopné
plicnice, ktera eliminuje pulmonalni regurgitaci
a u nékterych pacientl vede k regresi objem
pravé komory zpét k normé. Jeji optimaini naca-
sovan( je stale pfedmétem diskuz, protoze snizenf

objemU pravé komory po ndhradé pulmonalni
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Obr. 3. Dilatace pravé komory, stav po korekci TOF, echokardiografie ve ctyfdutinové projekci

Obr. 4. Barevné dopplerovské zobrazeni zdvazné pulmondini requrgitace do vytokového traktu pravé

komory, echokardiogratfie, anteriorni PLAX projekce

HospitalName

chlopné musi byt vyvazeno riziku naslednych
reoperaci v dUsledku degenerace a kalcifikace
homograftu nebo biologické chlopné. Proto je
po ndhradé pulmonalnichlopné nutné peclivé sle-
dovanf jeji funkce. Trvanlivost biologické chlopné
u dospélych je delsi nez u homograftu, vyhodou
homograftu naopak je excelentni hemodynamika,
nepfitomnost tromboembolickych komplikacf
a neni potieba antikoagula¢ni terapie. Degenerace
homograftu zavisi na mnoha prediktorech, jako je

vek pfi reoperaci (u détf selhava casnéji), pouziti

www.iakardiologie.cz

aortalniho homograftu (Casnéjsi degenerace) a he-

terotopicka pozice pfiimplantaci. Po desetiletech
po reoperaci dospélych podle nékterych praci do-
chazi k dysfunkci homograftu u 53%, k explantaci
u 16% (nejvétsi narlst gradientu v homograftu
je v prvnim roce), u détf je event-free survival po
5,10 a 15 letech 88, 78 a 68 (9). Podle nékterych
vypoctl by tak dvacetilety pacient mohl za svUj
Zivot potfebovat az4-5 homograftl. Mechanické
chlopné se v pulmonaini pozici nepouzivajf kvili
vyssimu riziku trombdzy. Proti ¢asné nahradé pul-
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monalni chlopné hovoii nékteré studie, kde byli
sledovani nemocni s vyznamnou dilataci pravé
komory, u kterych z rlznych ddvodl ndhrada
pulmondini chlopné nebyla provedena, a ani po
dvou a vice letech u 899% z nich nedoslo k vyrazné
dilataci pravé komory ani poklesu tolerance zatéze,
bylo zjisténo pouze prodlouZenfintervalu QRS (10,
11). Jednalo se ale o nemocné s pouze stfedné
vyznamnou pulmonalni regurgitaci. Na druhou
stranu odkladanf ndhrady chlopné plicnice mtze
po operaci negativné ovlivnit ndvrat funkce pravé
komory k normalu. Pocatecni ndzor, ze pulmonalinf
regurgitace je pomeérné neskodnou vadou, byl
postupné prehodnocen. Pavodnimi indikacemi
k nahradé chlopné plicnice byly v pfitomnosti za-
vazné pulmondlni regurgitace progrese dilatace
pravé komory, vznik nebo progrese zévaznosti
trikuspidalni regurgitace, pokles vykonnosti ne-
mocného pfi zatéZovém testu a nebo zndmky
pravostranného srde¢niho selhani. Cetné prace
z té doby ale Zjistily, ze pfi vyznamné dilataci pravé
komory po ndhradé pulmondalini chlopné jiz nedo-
chazi k regresi end-distolického a end-systolického
objemu ani k Ustupu obtiZi nemocného. Navic
je zndmo, Ze k rozvoji piiznakd pravostranného
srde¢niho selhdni dochézi velmi pozdé, az v oka-
mziku, kdy je pravd komora vyznamné dilatovana
a jeji funkce je jiz vyznamné poskozend. S cilem
zjistit prahovou hodnotu objemovych a funkenich
parametrd pravé komory bylo provedeno nékolik
klinickych studif, kdy byly zkoumany réizné hodno-
ty end-diastolického a end-systolického objemu
za pouziti zlatého standardu vysetfovani kvantita-
tivnich ukazatel& pomoci magnetické rezonance.
Prahovou hodnotou end-diastolického objemu,
kdy po ndhradé pulmonalnichlopné dochazi k né-
vratu objemU a hmoty pravé komory k normé byla
stanovena hodnota 150 ml/m?, prahovou hodno-
tou pro end-systolicky objem 80 ml/m?. Prestoze
nebyla nalezena z4dna hodnota, kdy by objem pra-
vé komory alespor minimalné nepokles|, je horni
prahovou hodnotou, kdy k normalizaci objemU
jisté nedojde 200 ml/m? (12). K dysfunkci pravé ko-
mory po korektivni operaci jisté vyznamné pfispiva
dysfunkce jejiho vytokového traktu. Vzhledem
k tomu, Ze implantace pulmonalni chlopné ale
nevede vzdy ke zlepseni funkce pravé komory,
je Casto nezbytnou soudastf kardiochirurgického
vykonui extenzivni remodelace komory a resekce
RVOT (13). Je zajimavé, Ze v zadné z praci, které sle-
dovaly nemocné po nahradé pulmonalni chlopné
pro regurgitaci, nedoslo ke zlepseni celkové ejekéni
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Obr. 5. KontinudIni dopplerovské zobrazeni zdvazné pulmondini regurgitace, echokardiografie
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frakce pravé komory, nicnéné pokud byla ejekéni
frakce korigovéna na pulmonalni regurgitaci, doslo
k jejimu vyznamnému vzestupu, protoze predope-
ra¢ni Udaje nadhodnocuiji efektivni ejekeni frakci
z ddvodu zvyseni end-diastolického objemu, a tim
i EF v ddsledku pulmonalnfa trikuspidalni regurgi-
tace. LepSim indikdtorem remodelace po operaci
je proto hmota pravé komory, nebot nezavisi na
plnicich podminkéch pravé komory a ani na pou-
Zité chirurgické technice, pfi které se z vytokového
traktu casto resekuje zéplata a fibrozni tkan.

Arytmie, nahla smrt

Arytmie jsou pomérné castou komplikacf
dospélych s Fallotovou tetralogif. V nejcastéji
citované praci Khairiho (15) dosahoval jejich
vyskyt v dospélosti az 43%. Nejbéznéjsim
arytmogennim mechanizmem jsou jizvy po
chirurgickych vykonech a pfirozené prekazky
vedeni, které tvoff uzké koridory umoznujici
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propagaci makro-reentry. Casté jsou jak artriainf,
tak komorové tachykardie. IntraatridInf re-entry
tachykardie je sdruzena s dilataci pravé siné, ar-
teridInf hypertenzi a poctem kardiochirurgickych
vykonU. Vzhledem k pfitomnosti bloku pravého
raménka jako nevyhnutelného disledku ven-
trikulotomie po korektivnich operacich je ¢asto
obtizné odlisit sinusovou a supraventrikularnf
tachykardii s blokem 2: 1. Fibrilace sini se vysky-
tuje spise u nemocnych ve starsim véku s nizkou
ejekenf frakci pravé komory, dilataci levé siné
a po vétsim poctu kardiochirurgickych vykond.
Komorové arytmie jsou méné Casté, ale o to
vice ohrozuji nemocné. Jejich vyskyt se zvysuje
opét pri vétsim poctu predchozich operacnich
zakrokd, prediktorem je délka QRS a systolicka
dysfunkce levé komory. Pfi vyskytu komorovych
tachykardif je nutné elektrofyziologické vysetre-
nim s pokusem o ablaci substratu a implantace
ICD. PFi provadéni nahrady chlopné plicnice
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a soucasné anamnéze komorové tachykardie,
inducibility KT pfi elektrofyziologickém vysetieni
a nebo dysfunkci levé komory se doporucuje
chirurgicka kryoablace vytokového traktu pravé
komory po predoperac¢nim elektrofyziologic-
kém mapovani.

Incidence ndhlé smrti u TOF v dospélosti je
0,2% rok. Jejimi prediktory jsou prolongovany
QRS, ktery byva nejvice prodlouZeny u vysoce
dysfunkénich a dilatovanych pravych komor,
zvétseny obsah pravé siné a snizend systolickd
funkce pravé komory, snizena systolické funkce
levé komory a starsi vék pfi primarni operaci. Pi
rozvaze o implantaci ICD z primarni prevence je
ale tfeba nezapominat na to, Ze opravnéné vy-
boje, které se vyskytuji u nemocnych v 8-10%,
jsou vyvazeny komplikacemi az ve 30% a neo-
pravnénymi vyboji v 6% (16).

Zavér

U nemocnych po chirurgické korekci Fallotovy
tetralogie v détstvi dochazi k rozvoji Cetnych re-
zidudlnich ndlez{, at uz v ¢asném pooperacnim
pribéhu nebo pii dlouhodobém sledovéni v do-
spélosti. Vétsina rezidualnich nalezd postihuje
vytokovy trak pravé komory a plicni tepny, a tak
nepifmo ovliviiuje funkci pravé komory.

Nejcastéjsim reziduem je objemové pfeti-
Zeni pravé komory v disledku rozvoje zavaz-
né pulmonalni regurgitace. Pfestoze jiz existuji
doporuceni pro spravné nacasovani ndhrady
pulmonalni chlopné, zstava jesté v tomto ohle-
du mnoho kontroverznich otdzek. Zachovani
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