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Srdecni selhani je castou komplikaci dospélych pacient s vrozenou srde¢ni vadou (VSV) a vyznamné zvysuje jejich mortalitu.
Multifaktoridlni etiologie srde¢niho selhdni u VSV zahrnuje jednak morfologické nalezy patfici k jednotlivym vrozenym vadam nebo
rezidua po katetriza¢nich a operacnich vykonech, ale také dysfunkci levé nebo pravé komory v systémové nebo subpulmonalni
pozici. Pfi vySetfeni nemocnych se srde¢nim selhanim je kromé konven¢nich vysetfovacich metod s vyhodou provadét sériova
z4tézova vysetieni a odbéry NT-proBNP, které umozni sledovat progresi srde¢niho selhani v ¢ase. Nejpodstatnéjsi slozkou Ié¢by
nemocnych se srde¢nim selhdnim je odstranéni pficin, at uz chirurgickou ¢i katetriza¢ni cestou, a vyvolavajicich faktord, jimiz jsou
velmi casto arytmie. Medikamentdzni Ié¢ba zalozend na dlikazech se vztahuje pouze k systémové levé komore, vsechna ostatni
usporadani hemodynamiky vyZaduji spise kreativni pfistup zaloZzeny na zkusenosti. Ultimatnim feenim je transplantace srdce
s velmi dobrymi dlouhodobymi vysledky, nicméné s vysokou mortalitou na waiting listu.
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Heart failure in congenital heart disease in adults

Heart failure is a common complication in adult patients with congenital heart disease, and it significantly increases their mor-
tality. The multifactorial etiology of heart failure in CHD includes not only morphological findings pertinent to particular con-
genital defects or residua following catheterization and surgical procedures, but also dysfunction of the left or right ventricles in
the systemic or subpulmonary positions. When examining patients with heart failure, in addition to conventional examination
techniques, it is advisable to perform serial exercise tests and NT-proBNP assessments allowing to monitor the progression of
heart failure over time. The mainstay of treatment in patients with heart failure is elimination of the causes, whether by surgery
or catheterization, and of the causative factors, which very often include arrhythmias. Evidence-based medical therapy is only
relevant to the systemic left ventricle, with all the other haemodynamic arrangements rather requiring a creative approach based
on experience. Heart transplantation is an ultimate option with very good long-term results; however, it is associated with a high
mortality on the waiting list.
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Uvod

V Evropé Zije v soucasné dobeé pfiblizné 2,3
milion’ dospélych s vrozenou srde¢ni vadou,
z toho v Ceské republice pFiblizné 40 000 (1). Asi
U 20% z nich dojde v mladsim a stfednim dospeé-
lém veku k rozvoji srde¢niho selhani. Komplexni

vady jsou s timto syndromem svazéany mnohem
Castéji, napfiklad transpozice velkych tepen po
arteridInim switch ve 25%, korigovand trans-
pozice velkych tepen v 30% a fontanovska cir-
kulace vice nez ve 40% (2). Tak jak roste pocet
dospélych s VSV, narlstaji i hospitalizace pro

jejich komplikace. Vime, Ze v poslednich dvou
letech doslo k narlistu hospitalizaci pro srdec¢ni
selhaniu VSV 0 80% (3). Srdecni selhani zvysuje
riziko Umrti pacientl s vrozenou srde¢ni vadou
pétkrat. Medidn umrti dospélych s VSV je 49 let,
z toho tfi ¢tvrtiny umiraji z kardiovaskularnich
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pricin — 45% na srdecni selhdnf a 19% néahlou
smrti (3).

Patofyziologie

Etiologie srde¢niho selhdnije u VSV v dospé-
losti multifaktoridIni. Patif sem rezidudIni anato-
mické a hemodynamické poruchy po struktu-
ralnich a dalSich intervencich, snizena systolicka
funkce jedné nebo obou komor, i kdyz i u téchto
nemocnych se miZze vyskytovat srdecnf selhanf
se zachovalou systolickou funkci. Systolicka dys-
funkce muze byt u VSV pfitomna u systémové
levé komory, subpulmonalni pravé komory, sys-
témové pravé komory a systémové ,spolec¢né”
komory. | u této populace se mizeme setkat
se ziskanou ICHS a tachyarytmickou dysfunkcf.
Srdecni selhani se zachovalou systolickou funkci
pak mdzeme, i kdyz vyrazné méné casto, dia-
gnostikovat u Shone komplexu a nebo restriktiv-
ni fyziologie pravé komory u pulmondlini atrézie
s defektem komorového septa a mnohocetnymi
aortopulmondlnimi kolateralami.

Systolicka dysfunkce
systémové levé komory
je disledkem
B Tlakového pretizent:
= subaortické obstrukce, aortaIni stendzy,
supravalvarni aortalni stendzy, koarktace

aorty
B Objemového pretizent:
= aortdlni regurgitace pfi dysplastické
chlopni, defektu komorového septa,
perzistentni botallové duceji, mitralni
insuficienci
B Poskozeni myokardu:
= pfimimotéinim obéhu v pfipadé nedo-
state¢né protekce myokardu
= ventrikulotomie
B Patologie ,architektury” myokardu:

= nonkompakce
B Postizeni ,geometrie” subpulmonaini komo-
ry narusujicf diastolické pInénf systémové
komory:
= zdavazna trikuspiddlni regurgitace
u Fallotovy tetralogie

Ziskané ischemické postizeni myokardu:

= anomalniodstup nebo pribéh koronér-
nich tepen

= extrinzickd komprese koronarni tepny
dilatovanou plicnicf

= kinking po reimplantaci koronarni arterie
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Systolicka dysfunkce
subpulmonalni PK je
dusledkem
B Objemového pretizent:
= z3vaznd pulmondlni regurgitace pfi
Fallotové tetralogii
= defekt sinového septa s vyznamnym
levo-pravym zkratem
B Tlakového pretizent:
= zavazna obstrukce vytokového traktu
pravé komory
= plicni hypertenze

Systolicka dysfunkce systémové
PK je dasledkem
B Tlakového pretiZeni, poruchy geometrie
komory a uspofadani myokardu, uspora-
dani koronérnich arterif, vrozené dysfunkce
systémové AV chlopné:
= cCTGA - korigované transpozice velkych
tepen
=  TGA - transpozice velkych tepen po
atridlnim switch (Mustard, Senning)

Nevyhnutelnym dUsledkem srde¢niho
selhani u VSV v dospélosti je postizeni dalsich
organovych systéma. K poskozeni jaterniho
parenchymu dochdzi pfi zvyseni systémového
Zilnitho tlaku. Typickym prikladem je selhdvajici
fontanovska cirkulace. RendInf insuficienci na-
chazime u cyanotickych VSV, necyanotickych
vad se zvysenim Zilniho tlaku spiSe nez snizenim
srde¢niho vydeje. Velmi ¢astou komplikac je
elevace kyseliny moc¢ové. Hematologické posti-
Zeni je pomeérné ¢astou pfidruzenou poruchou
se zvySenim hematokritu a vysokou viskozitou
krve vedouci k trombdze nebo dysfunkci kost-
ni diené a nédslednou trombopenii a dysfunkci
desticek s tendencf ke krvacen.

Diagnosticky postup

U nemocnych s VSV je nutné detailné znat
morfologii zdkladni vady a pfidruzené anoma-
lie v¢etné kompletni anamnézy operaci a per-
kutdnnich intervenci. Nezbytnou podminkou
spravné diagnozy je zjistit pficinu a vyvolavajici
faktor a nikdy nezapomenout na arytmie. PFi
klinickém vySetfeni a odebirani anamnézy se
zamérenim na toleranci z&téze a dusnost ne-
smime nikdy zapomenout, ze nemocnf si neu-
védomuiji snizenou zatézovou kapacitu. Proto je

vzdy s vyhodou pravidelné provadét zatézové
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testy. ZatéZova kapacita nemocnych s VSV je
obecné snizend, nicméné pravidelné provadéni
spiroergometrie umoznuje sledovat vyvoj tole-
rance zatéze v ¢ase a ma prognosticky vyznam.
Maximalni spotfeba kysliku je snizend i u asymp-
tomatickych VSV, kdy primérma VO, max je mezi
20 az 25 ml/min/kg na rozdil od 45 ml/min/kg
u zdravych, z ¢ehoz je jasné, ze NYHA udéavana
nemocnymi podcernuje zdvaznost snizeni za-
téZové kapacity. VO, max. predikuje mortalitu
a hospitalizace a limitni hodnota 15,5 ml/kg/min
trojndsobné zvysuje riziko smrti a hospitalizaci.
Spiroergometrie pomUze také pfi klinickém roz-
hodovani, zda riziko intervence je srovnatelné
s rizikem pfi konzervativnim postupu.

S vyhodou je pravidelné odebirat hladinu
NT-proBNP, kterd u zkratovych vad koreluje se
zavaznosti zkratu a plicnf hypertenze, u Fallotovy
tetralogie se zévaznosti pulmonalni regurgi-
tace a dilataci pravé komory, u pravé komory
v systémové pozici s jeji systolickou funkci a tizi
trikuspidalni regurgitace a u spole¢né komory
s tizi srde¢niho selhdni. | zde je sériové vysetfeni
vhodnou pomdckou pfi pravidelném sledovani
stavu nemocnych. EKG pomUZe hledat blokady
(kompletni AVB u korigované transpozice) nebo
nepfiméfenou sinusovou tachykardii, kterou
bychom neméli zaménit za atypickou re-ent-
rantni atridlnf tachykardii a dalsf arytmie. MRl je
zlatym standardem pro méfeni objemd, funkce
komor, detekce fibrozy, vysetieni velkych cév. CT
zobrazenf je vhodné pro stentované chlopné,
stenty u koarktace aorty, koronarni arterie, kola-
terdly, postizeni plic. Invazivni hemodynamické
vysetfeni slouzi ke kvantifikaci a potencidnimu
fedeni |6z, jako jsou zkraty (sifové, komorové,
aortopulmonalni) nebo dysfunkce nativnich
nebo protetickych chlopni/konduitd/homo-
graftd vedouci k tlakovému a/nebo objemo-
vému pretiZzenf a fesitelné pomoci balonkové
valvuloplastiky nebo perkutanni implantace
chlopné, a komplikace specifické pro jednotli-
vé VSV, jako jsou aorto-pulmondlnf kolateraly.

Pro pokrocilé srde¢ni selhani u VSV svédci
vice nez dvé hospitalizace pro jeho dekompen-
zaci za posledni rok, progresivni zhorseni renalni
funkce, Ubytek hmotnosti, intolerance ACEl z d-
vodu rozvoje rendlni insuficience nebo hypoten-
ze, intolerance betablokatort kvdli hypotenzi,
Casté hypotenze se systolickym TK méné nez
90 mmHg, perzistentni dusnost pfi oblékanf
nebo koupani, neschopnost chlize 300 m pro
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dusnost nebo Unavu, progresivni zvyseni nebo
vysoka davka diuretik (ekvivalent furosemidu
160 mg denné), rozvoj hyponatremie méné nez

133mmol/l, ¢asté arytmie nebo vyboje ICD.

Lécba

U selhanf systémové levé komory vychazi
doporuceniz guidelnes ESC, kdy ,klasickd lé¢ba
srde¢niho selhdni mdze byt pouzita u ACHD,
zvIasté v pfipadé zvysené neurohumoralnia sr-
dec¢ni autonomni aktivity” a kopiruje doporuceni
ve vsech lékovych tfidach (4). Pro systémovou
pravou komoru je extrapolace doporuceni
obtizngjsi, zvlasté s ohledem na to, Ze dolni
limit systolické dysfunkce nenf presné zndm,
pfestoze se obecné vi, ze jeji ejekeni frakce je
nizsi. Symptomatic¢ti nemocni mohou teore-
ticky uzivat standardni |é¢bu srde¢niho selha-
ni. Asymptomaticti ¢asto nemivaji aktivovany
neurohumoralni systém, a proto blokdda RAAS
nezlepsuje klinické projevy srde¢niho selhani.
VZdy je tfeba velmi opatrné zachazet s veno-
dilataci a redukci preloadu z dGivodu omezené
kapacitance baffli systémovych i plicnich Zil.
Betalokatory zlepsuji funkéni kapacitu a omezuji
remodelaci pravé komory, jejich pouziti je ale
omezené, protoze atridIni switch nebo korigo-
vana transpozice velkych tepen jsou nachyl-
né k poruchdm vedeni. Pro lé¢bu nemocnych
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EF systémové komory s jejf dilataci, prolongaci
QRS a upgrade z konven¢ni stimulace vedouci
k dyssynchronii a dysfunkci. Transplantace srd-
ce zaujima u VSV v dospélosti pfiblizné 10%
indikaci u nemocnych ve véku 18-30 let, ne-
vyhodnou je u téchto nemocnych delsf ¢ekacf
doba a horsf krdtkodobé vysledky. Tricetidenni
mortalita je 20%, u fontanovské cirkulace az
30%. Desetitileté preziti je ale naopak lepsi nez
u konven¢nich indikacf k transplantaci. Nutné je
velmi pfesné vyhodnoceni pulmonalini vaskular-
ni rezistence, organovych dysfunkci, chronické
nebo predchozi infekce, psychosociélni situace,
prlchodnosti a prabéhu velkych Zil a arterif, chi-
rurgického rizika (opakované reoperace, ana-
tomie velkych cév). VAD je spojena s vysokym
rizikem komplikaci s ohledem na anatomickou
slozitost a pfidruzena onemocnéni (koagulo-

patie, cirhdza).

Prostor ke zlepseni

Velmi dUlezité a ¢asto opomijené je vcas
rozpoznat zhorseni stavu u dospélych s VSV,
kdy doporucujeme referenci do specializo-
vanych center. Pfi ndhlém zhorSeni bychom
neméli zapomenout na arytmie a riziko nahlé
smrti. Obtizné, zvlasté v pfipadé mladych ne-
mocnych, byva dodrzet pravidelnou frekvenci
vysetreni.
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