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Cil: Retrospektivni zhodnoceni systematické péce a vysledkt operaci dospélych s vrozenou srde¢ni vadou v Nemocnici
Na Homolce.

Soubor: Z vice nez 1 900 sledovanych dospélych s vrozenou srde¢ni vadou bylo od dubna 2005 do ledna 2007 operovano
128 nemocnych prameérného véku 41 + 15 let.

Vysledky: Operacni mortalita byla nulovd, 30denni mortalita byla nulova, v dlouhodobém sledovani zemfeli 3 nemocni.
Priimérnd doba hospitalizace ¢inila 11,7 + 5 dni. Reoperace tvorily 46 % vSech operaci, v 15 % se jednalo o opakovanou re-
operaci. Dvakrat bylo provedeno totalni kavopulmonalni spojeni jako primooperace v dospé€lém véku, 7x byla provedena re-
operace komplexnich vrozenych srde¢nich vad po totalnim kavopulmondalnim spojeni, Senningové, Mustardové nebo Ras-
telliho korekci. Kromé chirurgického antiarytmického vykonu byla provedena 17x uspés$na katetriza¢ni radiofrekvenéni
ablace a 9x byl implantovan ICD. Po operaci do$lo k vyznamnému zlepSeni NYHA tfidy z 2,3 + 0,7 na 1,3 + 0,2, p < 0,001.
Zaveér: Pri tymové spolupraci a komplexni péci Ize provadét operace vrozenych srde¢nich vad v dospélém véku s vybornymi
vysledky, nizkou mortalitou i morbiditou a kratkou dobou hospitalizace. Pfedpokladem je dostatek zkuSenosti, proto by
meéla byt kardiochirurgicka péce o tyto nemocné centralizovana.
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Aim: A retrospective evaluation of the outcomes of a program of systematic care of adults with congenital heart disease
(CHD) at Na Homolce Hospital.

Patients: Out of more than 1,900 adults with congenital heart disease, 128 were operated on from April 2005 through
January 2007. The mean age was 41 * 15 years.

Results: Surgical mortality was zero as was 30-day mortality; 3 patients were lost to long-term follow-up. The average
hospitalization time was 11.7 £ 5 days. Reoperations accounted for 46% of all operations, 15% were repeat reoperations.
Total cavopulmonary connection (TCPC) as the first surgical procedure in the adult age was undertaken in two cases,
reoperations of complex CHD were performed in seven cases (reoperation after TCPC, reoperation after Senning, Mustard
or Rastelli correction). Besides surgical antiarrhythmic procedures, we performed 17 successful transcatheter radiofrequency
ablation procedures and nine ICD implantations. Post-procedural NYHA class improved significantly, from 2.3 £ 0.7 to
1.3 +0.2; p<0.001.

Conclusion: Operations and reoperations of CHD can be performed in adults with excellent outcomes, low mortality and
morbidity rates, and short hospitalization times in settings providing comprehensive care and teamwork. A condition sine
qua non is a large body of experience, hence centralization of cardiac surgical care of CHD in adults is warranted.
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Vrozenou srdec¢ni vadu ma asi 6-10 z 1 000 Zivé naro-
zenych déti.(*® Diky dlouhodobé vyborné fungujici
komplexni péci Détského kardiocentra preziva v Ces-
ké republice v soucasnosti vice nez 80 % déti s vro-
zenou srdec¢ni vadou (VSV) do dospélosti, stejné jako
v dobre fungujicich centrech zapadni Evropy, Spoje-
nych statt a Kanady. Asi polovina dospélych s VSV
bude vyZadovat dalsi specializovanou kardiologickou
péci, veetné operace nebo reoperace.®# Zaroven diky
dobré kardiologické péci v terénu a obecné dostup-
nosti echokardiografie pribyva i pacientti, u kterych
je VSV diagnostikovana aZ v dospélosti.® Neéktefi
pacienti s VSV podstoupili v détstvi pouze paliativni
vykon a nebyli dale sledovani nebo byla jejich VSV
povaZovéna drive za inoperabilni. Castym problémem
této populace jsou arytmie, které mohou vyZadovat
elektroanatomické mapovani, katetriza¢ni nebo chi-
rurgicky ablaéni vykon, v nékterych pripadech je
indikovana implantace defibrilatoru.® U dospélych
s doposud neoperovanou VSV je tfeba rozhodnout
o nutnosti a vhodnosti primooperace VSV v dospé-
l1ém véku. U Zen s VSV posuzujeme moznost gravidi-
ty a zptisob porodu. U nemocnych s rezidualnimi
nalezy po operaci v détstvi zvaZzujeme reoperaci a jeji
spravné nacasovani. U nejzavaznéji postiZenych ne-
mocnych je tfeba v¢as rozhodnout mezi rizikem kla-
sického kardiochirurgického vykonu a dostupnosti
transplantaé¢ni 1é¢by (srdce, plic nebo srdce a plic), pfi-
padné zahdjit vazodilataéni 1é¢bu plicni hypertenze.?

Indikace operace a reoperace VSV v dospélosti je
vyznamneé zavisla na zkusenostech pracovisté a dosa-
zenych vysledcich. V Nemocnici Na Homolce (NNH)
pusobi od kvétna 2005 na ambulanci kardiochirur-
gického oddé€leni Poradna pro VSV v dospélosti. Aryt-
mologicka péce je zajiSténa antiarytmickou jednotkou
oddéleni kardiologie NNH, katetrizace a ItiZkova péce
je zajisténa kardiologickym oddélenim NNH. Nezbyt-
nosti je trvald tizka spoluprace s Détskym kardio-
centrem FN Motol, zvlasté pri reSeni komplexnich
VSV. Dospéli s VSV jsou operovani na kardiochirur-
gickém oddéleni NNH, kde je zajiSténa i komplexni
pooperacni péce.

CiL PRACE

Cilem nasi prace je retrospektivni zhodnoceni syste-
matické péce o dospélé s VSV, predevsim vysledkti
operaci a reoperaci provedenych na pracovisti dospé-
1é kardiochirurgie v NNH v poslednich 22 mésicich.

SOUBOR A METODIKA

V Poradné pro VSV v dospélosti je v soucasnosti sle-
dovano vice nez 1 900 dospélych s VSV. Od 1. 4. 2005
do 31. 1. 2007 bylo na kardiochirurgickém oddéleni
NNH operovano celkem 128 dospélych s VSV (6,7 %
ze vSech sledovanych VSV). Pramérny vék operova-
nych byl 41 + 15 let, median 38 let (18-81 let), Zeny
tvorily 49 %.

Pred operaci byli vSichni pacienti vySetfeni klinic-
ky a echokardiograficky, v indikovanych pripadech
byla provedena jicnova echokardiografie (TEE), Hol-
terovo monitorovani EKG, ergometrie nebo spiroergo-
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metrie, ktera byla porovnana se starSimi nalezy
z détstvi. V indikovanych pfipadech bylo provedeno
elektroanatomické mapovani, 17 nemocnym byla pro-
vedena radiofrekven¢ni katetriza¢ni ablace. U 9 pa-
cientt s VSV byla provedena implantace ICD, ve
vSech pripadech pro sekundarné-preventivni indika-
ci. U pacientu sledujeme longitudinalné NT-proBNP
(brain natriuretic peptide). Pred vSemi reoperace-
mi provadime standardné CT angiografii velkych cév
a mediastina. K posouzeni myokardu provadime vy-
Setfeni magnetickou rezonanci. Katetrizaci provadi-
me pii podezieni na postiZeni koronarnich tepen,
u komplexnich VSV, pfi nutnosti kvantifikace plicni
cévni rezistence a vazodilata¢ni rezervy, méné casto
u kombinace valvarni a subvalvarni stendzy.

Operace dospélych s VSV jsou provadény na oddé-
leni kardiochirurgie NNH, u komplexnich VSV je sou-
¢asti operacniho tymu détsky kardiochirurg a zku-
Seny, plné erudovany anesteziolog. U vétSiny operaci
chlopni provadime kontrolni TEE na opera¢nim sale
pred vykonem a po vykonu.

Pooperaéni kontroly véetné echokardiografie prova-
dime pred propusténim z nemocnice, ambulantné za
1 mésic, za 6 mésicu a za rok po operaci a dale podle
nalezu a diagnoézy, obvykle v ro¢nich intervalech.

VYSLEDKY

Od 1. 4. 2005 do 31. 1. 2007 bylo na kardiochirur-
gickém oddéleni NNH operovano 128 dospélych
s VSV. V roce 2006 predstavovaly operace VSV 10,3 %
z celkového poétu kardiochirurgickych vykonti v NNH
(80 ze 773). Diagnézy operovanych VSV jsou v tabul-
ce I, spektrum kardiochirurgickych vykonti shrnuje
tabulka II.

Tabulka |
Prehled diagnoéz operovanych VSV ¥
Diagnéza VSV Pocet %
operovanych
Defekt septa sini II 36 28
Vrozené vady aortalni chlopné a aorty 33 26
Fallotova tetralogie a vrozené vady 23 18
pulmonalni chlopné
Vrozené vady mitralni chlopné 10 8
Komplexni VSV 9 7
Atrioventrikularni septalni defekt 7 5,5
Koarktace aorty 6 5
Ebsteinova anomalie trikuspidalni 4 3
chlopné
Defekt komorového septa 3 2
Jiné 3 2

¥ Neékteti pacienti méli souc¢asné vice VSV, proto je pocet
diagnéz vyssi neZ pocet operovanych pacienttl

Reoperace VSV predstavovaly celkové 46 % ze
vSech operaci VSV (59 ze 128), jejich pocet se trvale
zvySuje. V roce 2005 tvorily reoperace 28 %, v roce
2006 jiz 50 % vSech operaci VSV. Vice neZ jednu
srde¢ni operaci mélo v anamnéze 15 % operovanych
(19 pacientd), u 6 nemocnych byla provedena jiZ ¢tvr-
ta operace srdce. Diagnézy reoperovanych pacientt
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Tabulka Il
Prehled kardiochirurgickych vykonti u VSV
Vykon Pocet
Uzavér defektu septa sini + defektu septa komor + atrioventrikularniho defektu 38+3+2
Uzavér ruptury aneuryzmatu Valsalvova sinu 1
Redirekce anomalni plicni Zily 3
Plastika mitralni chlopné 27
Nahrada mitralni chlopné 8
Plastika trikuspidalni chlopné 36
Nahrada trikuspidalni chlopné 7
Plastika aortalni chlopné 5
Izolovana nahrada aortalni chlopné 9
Nahrada aortalni chlopné + kofene aorty/ + ascendentni aorty/ + oblouku 19
Nahrada pulmondlni chlopné a rekonstrukce vytokového traktu pravé komory 27
Plastika vétve plicnice 4
Aorto-aortalni nebo subclavio-aortalni bypass (u rekoarktace aorty) 4
Resekce (re) koarktace s anastomoézou end-to-end/plastika zaplatou 2
Totalni kavopulmonalni spojeni 2
Bidirekéni kavopulmonalni anastoméza 1
Levostranny cryo-MAZE 20
Pravostranny cryo-MAZE a ablace kavotrikuspidalniho istmu 4+ 11
Operace VSV a koronarni bypass 8
Jiné vykony u komplexnich VSV 2
Resekce aneuryzmatu koronarni tepny 2
Uzavér oteviené tepenné duceje 1

Tabulka Il
Prehled reoperaci VSV ¥

Diagnéza VSV

Pocet operovanych Pocet reoperaci % reoperaci

VSV
Defekt septa sini II 36 5 14
Vrozené vady aortdlni chlopné a aorty 33 10 30
Fallotova tetralogie a vrozené vady pulmonéalni chlopné 23 22 96
Atrioventrikularni septéalni defekt a vrozené vady mitralni chlopné 17 8 47
Komplexni VSV 9 7 78
Koarktace aorty 6 4 67
Ebsteinova anomadlie trikuspidalni chlopné 4 2 50
Defekt komorového septa 3 1 33
Jiné 3 0 0
Celkem 134 (128 pac.) 59 46 %

¥ Nékteri pacienti méli soucasné vice VSV, proto je pocet diagnéz vyssi nez pocet operovanych pacienttt

a percentudlni podil reoperaci u jednotlivych VSV
jsou shrnuty v tabulce III.

Reoperace byly nejcast&jsi u komplexnich VSV
a u Fallotovy tetralogie. U sedmi komplexnich VSV
byla provedena reoperace po totdlnim kavopulmonal-
nim spojeni (TCPC), po Senningové nebo Rastelliho
korekci transpozice velkych tepen a reoperace pul-
monalni atrézie. U 2 pacientt s komplexni cyanotic-
kou VSV (funkéné spole¢nou komorou), kterda byla
v minulosti povaZovana na inoperabilni, jsme proved-
li tspésnou primooperaci (TCPC nebo jeho modifika-
ci) ve véku 30 a 44 let. U vSech pacientti s Fallotovou
tetralogii byla provedena rekonstrukce vytokového
traktu pravé komory s ndhradou pulmonalni chlopné
homograftem nebo bioprotézou a resekci aneuryzma-
tu vytokového traktu pravé komory. U reoperaci mit-
ralni regurgitace u pacienttt po uzavéru atrioven-
trikularniho septalniho defektu byla provedena v 57 %
uspésna plastika mitralni chlopné, ve 43 % byla nutna
nahrada protézou.

Uzavér defektu septa sini typu II byl ve vétSiné
pripadu (v 89 %, 32 z 36) spojen s dalsim pridatnym
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vykonem, nejcastéji plastikou trikuspidalni a/nebo
mitralni chlopné, ablaci kavotrikuspidalniho istmu,
cryo-MAZE, redukci sini nebo koronarnim bypassem,
defekt typu sinus venosus byl spojen s redirekci
anomadalniho navratu plicnich Zil. Izolované defekty
septa sini byly uzavieny z lateralni pravostranné
torakotomie.

U vrozenych vad aortalni chlopné bylo nutné provést
soucasny vykon na aorté v 58 % (19 ze 33), u 5 pacien-
ta byla provedena zachovna operace aortalni chlopné.

Operaéni mortalita byla nulova, 30denni mortalita
byla téZ nulova, v dalS$im sledovani zemreli 3 pa-
cienti (2,4 %). Pramérna doba hospitalizace ¢inila
11,7 £ 5 dni. Doba mimotélniho obé&hu ¢inila 127 min
(83-390), doba svorky 89 min (0-240), 17x byla pro-
vedena operace v mimotélnim obé&éhu bez svorky.
Revize pro krvaceni byla provedena 1x (0,8 %). Pred
operaci byli pacienti v primeéru ve tfidé NYHA 2,3
+ 0,7, po operaci byla tfida NYHA 1,3 £ 0,2, p < 0,001.
I pacienti, ktefi neudavali zddné obtiZe a byli pred
operaci ve funkéni tfidé NYHA I, potvrdili pfi ptlroc-
ni a roéni kontrole po operaci zvySeni vykonnosti.
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Pacienti léceni katetriza¢ni radiofrekvenc¢ni abla-
ci byli bez recidivy arytmie kromé jedné pacientky
s dysplazii pravé komory, u které bylo nutné ablaci
2x opakovat. Jednalo se o siflové re-entry tachykar-
die (11x), fokalni siniové tachykardie (3x), komorové
tachykardie (2x) a akcesorni spojku ,Mahaim-like“
(1x). Diagnézy pacientt lécenych katetriza¢ni radio-
frekvené¢ni ablaci byly: pulmonalni atrézie (2x), Fallo-
tova tetralogie (2x), totalni kavopulmonélni spojeni
(1x), transpozice velkych tepen po Mustardové korek-
ci s mechanickou nahradou v trikuspidalni pozici
(1x), defekt sinového septa (9x), stenéza plicnice (1x),
dysplazie pravé komory s téZkou trikuspidalni regur-
gitaci po uzaveéru defektu septa sini (1x).

Z 9 pacienti s implantovanym ICD se jiZ u 6
z nich uplatnila adekvatni 1ééba komorové tachykar-
die (12 epizod) a fibrilace komor (4 epizody). U Zadné-
ho pacienta jsme nezaznamenali chirurgické nebo
arytmologické komplikace této 1écby.

DISKUSE

V Détském kardiocentru ve FN v Motole je ro¢né
operovano asi 450 déti s vrozenou srde¢ni vadou.
Dospélosti dosdhlo v soucasnosti vice nez 2 500 ope-
rovanych déti. Dalsi systematické sledovani s per-
spektivou reoperace vyZaduje asi 50 % operovanych
déti.® Dospéli pacienti jsou sledovani svymi kardiolo-
gy v misté bydli§té, specializované kardiologické vy-
Setfeni je provadéno v Poradné pro VSV v dospélosti
na ambulanci kardiochirurgie v NNH. Tato poradna
ma v soucasnosti ve sledovani vice nez 1 900 dospé-
Iych pacienttit s VSV.

Na kardiochirurgickém oddéleni v NNH jsou dos-
peli s VSV systematicky operovani od roku 2005. Vy-
sledky jsou srovnatelné s prestiZnimi svétovymi cen-
try, opera¢ni mortalita u primooperaci i reoperaci byla
doposud nulova. V centrech, ktera se zabyvaji ope-
racemi dospélych s VSV je udavana mortalita mezi
2,1 az 7,6 %, u cyanotickych VSV az 18 %,89 vyssi
mortalita je u reoperaci.®? Zatimco reoperace VSV
predstavuji v détském véku 11 % operaci,”” v dospé-
losti predstavuji reoperace v naSem souboru jiz 46 %
vSech operaci VSV a opakované reoperace 15 %. Po-
dobné vysledky udava napriklad Mayo Clinic, kde
tvorily reoperace VSV necelych 50 % a opakované
reoperace 23 %.® V budoucnosti lze oc¢ekavat dalsi
vzestup poc¢tu reoperaci a opakovanych reoperaci
v dospé€losti. Riziko reoperaci zvysSuji ¢etné srilisty
mezi sternem a srdcem, velkymi cévami nebo kon-
duitem. U cyanotickych VSV je pritomna rada kolate-
ral, koagulaéni poruchy a vysoké riziko krvaceni.

Pacienti s VSV maji fadu specifik. I kdyZ jsou
mladi, jejich srdce bylo vystaveno od narozeni (tedy
nékolik desetileti) abnormalni hemodynamice, ktera
diky rezidualnim naleztim c¢asto pretrvava do dospé-
losti. V détstvi nebo mladi prodélali néktefi rtzné
dlouhé obdobi téZké hypoxemie, jsou po naro¢nych
kardiochirurgickych vykonech. Myokard muZe byt
vyznamné zménén s ruznym stupném fibrézy. Diky
¢astym rezidualnim regurgitaénim vadam a objemo-
vému pretiZzeni komor vSak muZe byt ejekéni frakce
v normé nebo jen lehce sniZena. Ejekéni frakce pravé
komory se posuzuje obtiZn€, ale muZe byt limitujici
v poopera¢nim obdobi.
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Pacienti maji ¢asto od détstvi protektivni rezZim
s vyloucenim télesné vychovy a sportu, jsou adapto-
vani na méné aktivni zptisob Zivota, a proto si nesté-
Zuji na obtiZe. Mnoho pacientti, kteri neudavali pred
operaci zadné obtiZe, byli po operaci velmi prekva-
peni svou zvySenou vykonnosti.

Symptomy, které si nemocni s VSV uvédomuyji, se
objevuji bud pri arytmiich, které jsou ¢asto sdruzeny
s rezidualnimi vadami, nebo az pri téZké systolické
(a/nebo diastolické) dysfunkci jedné nebo obou ko-
mor. Pokud bychom indikovali operaci nebo reopera-
ci az pri limitujicich symptomech, bylo by operaé¢ni
riziko velmi vysoké s nedobrymi vysledky. Na druhé
strané jsme si védomi omezené Zivotnosti bioprotéz
a homograftli, proto nelze indikovat reoperaci zbytec-
né brzy, pokud ma pacient perspektivu dlouhodobé
stabilizovaného stavu. Pfi vhodné morfologii vytoko-
vého traktu pravé komory lze resit dysfunkce pulmo-
nalni chlopné katetriza¢ni intervenci.

Véas indikovana operace nebo reoperace je zvlasté
duleZzita, je-li moZzné zachovat vlastni chlopen pacien-
ta a vyhnout se tak riziku doZivotni antikoagula¢ni
lécby. Zachovna operace mitralni chlopné je moZzna
pii dostatku poddajné tkané cipu. U atrioventri-
kularnich septalnich defektt s rozstépem mitralni
chlopné je vyznamna regurgitace casta i po suture
cipu, provedené v détstvi. Plastika mitralni chlopné
byla mozZzna u vice nezZ 50 % nemocnych s atrioven-
trikuldrnim septalnim defektem, avSak vzhledem
k odlisné morfologii chlopné je zde vyssi riziko rezi-
dudlni stenézy. U trikuspidalni regurgitace indikuje-
me plastiku pomoci prstence nebo komisuroplastiku
u téZkych regurgitaci, pri predpokladu rezidualni plic-
ni hypertenze a u vyznamné dilatovaného trikuspi-
dalniho anulu, zvlasté u starSich nemocnych, nad
35-40 let. Pri morfologicky téZce zménéné trikuspidal-
ni chlopni nebo pri extrémni dilataci trikuspidalniho
anulu volime nahradu bioprotézou. Zachovné opera-
ce aortalni chlopné jsou mozné, je-li hlavni pri¢inou
aortalni regurgitace dilatace anulu nebo sino-tubular-
ni junkce. Dilatovana aorta je nahrazena cévni proté-
zou, aortalni chlopenl je do protézy reimplantovana.
Zachovné operace chlopni jsou dulezité zvlasté u mla-
dych Zen, které planuji t€hotenstvi.

U operaci VSV v dospélosti je dtileZita komplexnost
vykonu s vyreSenim i méné vyznamnych vad, které
se mohou po operaci zhorsit. Dulezité je provedeni
antiarytmickych vykonti: ablace kavotrikuspidalniho
istmu a MAZE vykon v levé ¢i pravé sini, prfipadné
destrukce arytmogenniho substratu podle elektro-
anatomického mapovani.

Operaci nebo reoperaci VSV indikujeme na za-
kladé progrese znamek srde¢niho selhani a zhor-
Sovani echokardiografickych nalezti se zvlaStnim
zietelem na funkci obou komor. Operace mladého,
relativné asymptomatického pacienta vyzaduje zku-
Senosti a dlouhodobé nizkou opera¢ni mortalitu.
Prospésnost operaci dospélych s VSV Ize hodnotit
pouze pri trvalém, dlouhodobém sledovani pacientu.
Pii retrospektivnim zhodnoceni souboru 1ze pak po-
rovnavat jednotlivé postupy a upresnit indikaéni
kritéria. Chirurgicka lé¢ba dospélych s vrozenou
srdec¢ni vadou by meéla byt centralizovana, pracovis-
té€ s mensim objemem operaci maji vyznamné vyssi
mortalitu.®10-12
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Reoperace i primarni operace VSV v dospélém véku
1ze provadét s vybornym vysledkem, nizkou mortali-
tou i morbiditou a s kratkou dobou hospitaliza-
ce. Predpokladem je spravna indikace, pecliva pred-
opera¢ni priprava, komplexni vykon, zkuSenosti
s chlopenni chirurgii, s reoperacemi a s vrozenymi
srde¢nimi vadami, spoluprace s détskymi kardiology
a kardiochirurgy a vysoka uroven standardizované
operacni a pooperacni kardioanesteziologické péce.
Operace nebo reoperace VSV v dospélosti musi byt
indikovana vcas, drive neZ dojde k ireverzibilni dys-
funkci pravé ¢i levé komory srdec¢ni. Pfi vysoké prav-
dépodobnosti zachovné operace chlopné indikujeme
pacienty dfive neZ k mechanické protéze. Dobrych
vysledktt mtiZe byt dosaZeno pouze pri dostate¢nych
zkuSenostech pri centralizaci kardiochirurgické péce
a pri dlouhodobém systematickém sledovani nemoc-
nych pred operaci i po operaci.
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