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Popelova J, Voriskova M, Hucin B, et al. Jak se dafi pacientiim 30 let po radikalni korekci Fallotovy tetralogie? Cor Vasa 2010;52:154-161.

Z 283 pacientd s Fallotovou tetralogii (TOF), ktefi podstoupili radikélni korekci v Détském kardiocentru FNM v letech 1978-1988 v pri-
mérném véku sedm let a sedm mésicd, se nam po 31-21 letech podafilo zjistit informace o 161 pacientech, coz predstavuje dvé tretiny
prezivajicich. Pacientd, o kterych nemame zadné informace, je 80 (28 % operovanych). Za dobu sledovéani zemielo celkem 42 pacient(i
(14,8 %), z toho ¢asna operac¢ni mortalita Cinila 7,4 % (21 pacientl) a k pozdnimu Umrti doslo u dalSich 21 pacientd. Dlouhodobého
prezivani 26 let po radikalni korekci TOF dosahlo 85 % vsech pacientd a 92 % pacientll propusténych po korekci v détstvi dom.

Bylo provedeno celkem 57 reoperaci u 50 pacientt. Mortalita u 26 pozdnich reoperaci dospélych pacientt provedenych v Nemocnici
Na Homolce byla nulova. Provedeni reoperace bylo nutné dfive a vyznamné castéji (v 32 %) u pacientd, u kterych byla pfi radikalni ko-
rekci provedena incize pulmondlniho prstence (s pouZitim transanuldrni zaplaty nebo monokuspidalni chlopné) oproti subpulmonaini
dacronové zaplaté (p < 0,001).

Vysokoskolského a stfedoskolského vzdélani dosdhlo 52 % pacientl ze 105. Pocet pInych invalidnich dichod( byl vyznamné vyssi
ve skupiné, kterd dosahla pouze zakladniho vzdélani (47 %), oproti skupiné vysokoskolaku (0 %; p = 0,004), stredoskolak (3,4 %; p = 0,0077),
ale i oproti vyu¢enym (10 %, p = 0,0446). Vrozend srdecni vada se vyskytla u 6,3 % déti nasich pacientd.

Viyskyt rezidudlnich, prognosticky vyznamnych nélezd je u TOF casty. VSichni pacienti, i po Uspésné korekci TOF v détstvi, museji byt
trvale kardiologicky sledovani. Pacienti s rizikem vyznamnych rezidudlnich nalez(i by méli projit vysetienim v centru pro dospélé s vro-
zenymi srde¢nimi vadami s otazkou nutnosti a casovani reoperace. Vysledky vcas a spravné indikované reoperace jsou pfiznivé.
Kli¢ova slova: Fallotova tetralogie — Dlouhodobé prezivani - Reoperace — Transanulérni zéplata — Rezidudlni nalezy — Dospély s vrozenou
srde¢ni vadou — Vzdélani

Popelova J, Voriskova M, Hucin B, et al. How are patients faring 30 years after radical tetralogy of Fallot repair? Cor Vasa 2010;52:
154-161.

Out of 283 patients with tetralogy of Fallot (TOF) undergoing its radical repair in a Prague-based Pediatric Heart Center between 1978
and 1988, then with a mean age of 7 years and 7 months, we were successful of getting information about 161, i.e,, two thirds of those
alive. There are 80 patients lost to follow-up (28% of those operated). A total of 42 patients (14.8%) died during follow-up, with early
postoperative mortality being 7.4% (21 patients) and 21 late deaths. Long-term survival rates at 26 years after radical TOF repair were
85% for all patients and 92% for pediatric patients discharged to receive home care after the procedure.

Overall, 57 re-do surgery procedures were performed in 50 patients. Mortality in 26 late reoperations performed at the Prague-based
Na Homolce Hospital in adult patients was zero. Reoperation has to be undertaken earlier and significantly more often (32%) in patients
having pulmonary annulus incision (using a transannular patch or monocuspid heart valve) as compared with patients receiving
a subpulmonary Dacron patch (p < 0.001).

Among 105 patients, 52% had university or secondary school level of education. The number of induviduals with full disability pensions
was significantly higher in the group with elementary education only (47%) as compared with university graduates (0%; p = 0.004),
secondary school graduates (3.4%; p = 0.0077) and those receiving apprenticeship training (10%; p = 0.0446). Congenital heart defects
were present in 6.3% of offspring of our patients. Residual prognostically relevant findings are often made in TOF. All patients including
those with successful TOF repair in childhood require permanent follow-up by a cardiologist. Patients at risk of significant residual findings
should be assessed in the Adult Center for Congestive Heart Defects regarding the need for and timing of reoperation. The outcome of
early and correctly scheduled reoperation is favorable.

Key words: Tetralogy of Fallot — Long-time survival - Reoperation — Transannular patch — Residual findings — Adult with congenital heart
disease — Education
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Uvod

Pacienti po radikalni korekci vrozené srde¢ni vady (VSV)
v détstvi vyZzaduji v dospélosti diferencovanou péci podle
vyskytu a zavaznosti rezidudlnich nalezti a arytmii. Ti pa-
cienti, u kterych Ize i po tispé$né radikalni korekeci ocekavat
neptiznivy vyvoj rezidualnich nalezti, museji byt pravidel-
né sledovani erudovanym kardiologem i v dospélosti.
V pripadé potfeby by mél byt jejich stav konzultovan
ve specializovaném Centru pro VSV v dospélosti NNH
s kardiochirurgickym zdzemim.

Nejrizikovéjsi skupinu pacientt predstavuji ti, ktef{ byli
v détstvi operovani pro kritické vrozené srde¢ni vady. Mezi
né patii i Fallotova tetralogie (TOF), druha nejcastéjsi
kritickd cyanotickd VSV po transpozici velkych tepen
a prvni cyanotickda VSV, ktera byla radikalné operovana.
Fallotova tetralogie patfi mezi VSV s castym vyskytem
rezidualnich nalezti a arytmii v dlouhodobém odstupu
po radikalni korekci.

Historie chirurgické lécby Fallotovy tetralogie
Tato vada byla chirurgicky poprvé fesena paliativni spoj-
kovou operaci podle Blalocka a Taussigové s napojenim
arteria subclavia na vétev plicnice v roce 1944.! Jejim cilem
bylo zvysit pratok krve v plicnici.

Prvni radikalni intrakardialni korekci na otevieném srdci
s uzavérem defektu komorového septa provedl Lillehei
v roce 1954 pomoci zkiizené cirkulace ditéte a rodice.
V roce 1955 korigoval Kirklin poprvé TOF radikalné
v mimotélnim obéhu.

V Cechich provedl prvni radikalni korekci Fallotovy
tetralogie jiz v roce 1961 Jan Navratil v Brné. V Praze po-
prvé radikalné korigovali Fallotovu tetralogii Milan Brodsky
s Vaclavem Kafkou v roce 1963. Od roku 1964 byl v Praze
zahajen program srde¢nich operaci u kojenct a novorozen-
ct. U malych déti s Fallotovou tetralogii byly provadény
v té dobé pouze paliativni spojkové operace. Od roku 1978
byla vétsina déti z Cech a Slovenska operovana v Détském
kardiocentru FN Motol v Praze. Prvni radikalni korekci
TOF u malého ditéte provedl v Praze 16. 11. 1978 Bohumil
Hucin.

Zpusob chirurgické korekce Fallotovy tetralogie

Radikalni korekce Fallotovy tetralogie spoc¢iva v uzavéru
defektu komorového septa zaplatou z umélé tkaniny, vétsinou
len nebo ivalon. Ve vytokovém traktu pravé komory (RVOT)
je resekovana hypertrofickd svalovina, ktera zpusobuje
subvalvirni pulmondlni stenézu. Chlopen plicnice byva
¢asto dysplastickd, stenotickd, monokuspidalni bez vytvo-
fenych komisur. Nékdy je hypoplasticky pulmonalni anulus
a kmen plicnice. Zpiisoby roz$ifeni RVOT jsou ruzné.
U nékterych pacienti sta¢i pouhd resekce svaloviny subval-
varni stendzy bez vykonu na pulmonalni chlopni. U jinych
pacientd je nutné vytokovy trakt pravé komory dale rozsi-
fit zaplatou z dacronu nebo goretexu. Byl pouzivan i peri-
kard. Zaplata muze zasahovat z vytokového traktu pravé
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komory bud pod pulmonalni prstenec, nebo u hypoplas-
tického anulu je pulmondlni prstenec (anulus) pretat
a rozsifen transanularni zaplatou. Stenotickd chlopen plic-
nice je nejcastéji oSetfena valvulotomii. Pfi tézkych fibro-
tickych zménach mize byt chlopen plicnice excidovana
a plicnice je ponechana bud bez chlopné, nebo je vsita
transanularni zaplata s monokuspidalni chlopnickou z pe-
rikardu (monocusp Polystan). Pfi pfitomnosti anomdlni
vétve pravé koronarni tepny, ktizujici vytokovy trakt pravé
komory, byva pouzit extrakardidlni konduit (homograft)
mezi pravou komorou a kmenem plicnice, muze byt pouzit
i transatrialni pristup. Stendzy vétvi plicnice jsou feseny
plastikou perikardialni zaplatou.

Rezidudlni nalezy

Pokud mél pacient del$i dobu pred radikélni korekei pro-
vedenu spojkovou operaci dle Blalocka a Taussigové, je
pomérné Casty vyskyt stendz a deformaci vétvi plicnice
v misté puvodni anastomozy s arteria subclavia. Po pred-
chozi paliativni aortopulmonalni spojce (napt. dle Water-
stona) muze dojit pti zvy$eném plicnim pritoku ke vzniku
plicni hypertenze. V misté zaplaty na komorovém septu
miize vzniknout stehova dehiscence s rezidudlnim komo-
rovym defektem. Podle zptisobu tupravy RVOT byva velmi
Casto pritomna rtizné zavazna pulmondlni regurgitace, méné
¢asto rezidualni pulmondlni stendza. Monokuspidalni
perikardialni chlopni¢ky jsou po 20 letech zdegenerované,
zkalcifikované a nefunkéni. Pulmonalni regurgitaci rtizné-
ho stupné maji témér vsichni pacienti s TOF, zejména
operovani s transanularni zaplatou, ale i fada pacientti bez
ni. Pulmonalni regurgitace vede k objemovému pretizeni
pravé komory, jeji dilataci a pozdéji i systolické a diasto-
lické dysfunkci. V pokroc¢ilém stadiu dochazi i k dilataci
trikuspidélniho anulu, vzniku trikuspiddlni regurgitace
a dilatace pravé siné. Zpravidla az v této pozdni fazi do-
chézi ke klinickym projeviim pravostranné srde¢ni dekom-
penzace. Pfed tim jsou i tézké rezidudlni nalezy po dlouhou
dobu snaseny velmi dobfe a Ize je snadno prehlédnout ¢i
podcenit.

Arytmie
Se starnutim populace pacientti s TOF po radikalni korek-
ci v détstvi se zvysuje riziko arytmii a nahlé smrti. Nahla
smrt byla zjisténa pti dlouhodobém sledovani po radikalni
korekei TOF v 1,8-6 % ¢i asi ve 2 % na dekadu zivota.>”
V prospektivni popula¢ni studii se vyskytla nahla smrt
ve 4,6 % pripadi.®

Nejcastéjsi pricinou nahlé smrti je setrvald monomorfni
komorovd tachykardie, ktera se vyskytuje asi ve 4-10 %
pripadi.” Na vzniku komorové tachykardie se podili jak
jizva po ventrikulotomii nebo zaplata na vytokovém traktu
pravé komory vymezujici elektroanatomickou bariéru, tak
nésledky hemodynamickych zmén pfi rezidualnich nale-
zech. Nejéastéji jde o tézkou pulmondlni regurgitaci, ve-
douci k dilataci, fibrotizaci a dysfunkci pravé komory.
Perikardialni zaplaty byvaji spojeny s vy$$im vyskytem
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aneurysmat vytokového traktu pravé komory. Dilataci
a funkci pravé komory lze hodnotit echokardiograficky
nebo presnéji volumetrii pfi magnetické rezonanci. U tézce
dilatovanych pravych komor dochazi k rozsiteni komplexu
QRS pri blokadé pravého raménka Tawarova na EKG.
Vyplati se sledovat longitudinalné vyvoj EKG se zhodnoce-
nim $ife komplexu QRS ve V,. Prediktorem nahlé smrti
byla sife komplexu QRS na EKG = 180 ms, ktera zvysSovala
riziko ndhlé smrti 2,29krat a pritomnost transanularni za-
platy; vSichni zemfeli nahlou smrti méli tézkou pulmonal-
ni regurgitaci.” Maligni arytmie mitize vzniknout i u zcela
asymptomatickych pacientii.®

Flutter sini nebo fibrilace sini jsou pritomny asi u jedné
tretiny pacientd, zvlasté pri dilataci pravé siné a trikuspi-
dalni regurgitaci, a prispivaji k morbidit¢ a pozdni
mortalité.’

Arytmie nelze fesit pouze katetriza¢nim abla¢nim vyko-
nem, ale vzdy je nutna kardiochirurgicka korekce vyznam-
nych rezidualnich nalezu.

Vzhledem k vysokému riziku rezidualnich nalezi je
u véech pacienttt po korekci Fallotovy tetralogie nutna
trvala kardiologicka péce v dospélosti. Zajimalo nas, jak je
tato podminka splnéna u nejstar$ich pacientt, kteti byli
operovani pred nékolika desitkami let v Détském kardio-
centru v Praze.

Cil prace

Cilem nasi prace bylo zjistit, jak je zajisténa péce o pacien-
ty po radikalni korekci Fallotovy tetralogie, ktera byla
provedena pred 21 az 31 lety v Détském kardiocentru
v Praze, kolik operovanych dlouhodobé preziva a kolik
pacientd vyzaduje reoperaci. Déle nds zajimal stupen do-
sazeného vzdélani pacientd s Fallotovou tetralogii a jejich
uplatnéni v Zivoté.

Soubor pacientd

Od listopadu 1978 do konce listopadu 1988 bylo v Détském
kardiocentru FN Motol radikalné operovano 283 déti
s Fallotovou tetralogii. Pacientt ¢eské narodnosti bylo 227,
ze Slovenska bylo 50 operovanych pacient a z ciziny Sest
pacientii. Slo o 128 divek (45 %) a 155 chlapcti, primérny
vék v dobé operace byl sedm let a sedm mésicti + pét let
(od jednoho roku a $esti mésictt do 26 let). Do souboru
nebyli zatazeni pacienti s defektem komorového septa
a valvarni stenézou plicnice bez nasedani aorty a kojenci
se syndromem aplazie chlopné plicnice.

Predchozi spojkovou operaci mélo celkem 92 pacientd
(32,5 %); 65 pacienttt mélo spojku dle Blalocka a Taussigo-
vé, z toho deset mélo spojku oboustrannou, 25 pacientd
mélo centrdlni anastomoézu dle Waterstona a dva pacienti
méli kombinaci obou anastoméz. O primarni korekci $lo
u 191 pacientt.

Korekce byla provedena pomoci dacronové nebo gore-
texové zaplaty vytokového traktu pravé komory (127krat),
pomoci perikardialni zaplaty (57krat), pomoci transanular-
ni zaplaty s monokuspiddlni chlopni nebo bez ni (94krat),
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transatridlni pristup byl zvolen pétkrat, konduit nebyl
v tomto souboru pouzit.

Z ptidruzenych vad byly pfitomny: anomalie atrioven-
trikularniho septa s mitralni insuficienci (pétkrat), koro-
narni anomalie (¢tyfikrat), aplazie levé vétve plicnice
(pétkrat), oteviena tepennd ducej (sedmkrat), kompletni
atrioventrikuldrni blokada (tfikrat).

Metodika

Podle databaze Détského kardiocentra v Praze a databaze
Centra pro VSV v dospélosti v Nemocnici Na Homolce jsme
dobém odstupu v priméru 26 let (21-31 let) po radikalni
korekci a kym jsou sledovani. Udaje jsme doplnili dopisy
a telefonaty rodi¢im pacientdi, samotnym pacientiim, te-
rénnim détskym kardiologitim a kardiologtim pro dospélé.
Déle byla data vSech pacienttl porovnana s udaji v databa-
zi zemfelych ve spolupraci s Ustavem zdravotnickych in-
formaci a statistiky Ceské republiky.

Hodnoceni pravdépodobnosti preziti a pravdépodobnos-
ti reoperace bylo provedeno u souboru 272 pacienttl. Pro
ucely tohoto hodnoceni bylo vyfazeno pét pacientii s kom-
binaci Fallotovy tetralogie a atrioventrikularniho septalniho
defektu pro odli$nou prognézu a odlisné rezidualni nélezy.
Dale bylo vyrazeno Sest pacienttl z ciziny (kromé Slovenska),
o kterych nebylo mozné zjistit Zddné informace.

Statistika

Statistické hodnoceni vysledkid bylo provedeno pomoci
Fisherova dvoustranného testu statistickym programem
PRISM. Pravdépodobnost preziti a pravdépodobnost pre-
ziti bez reoperace byla hodnocena Kaplanovym-Meierovym
odhadem a metodou log-rank (program SigmaPlot 10).
Podle zptisobu korekce vytokového traktu pravé komory
byly hodnoceny zvlast skupiny s pouzitim transanularni
zéaplaty a bez ni. Za vyznamny rozdil byly povazovany
hodnoty s p < 0,05.

Vysledky

Prezivani pacientd po radikalni korekci
Fallotovy tetralogie

Z celkového poctu 283 operovanych pacienttt s TOF mame
zaznamy o celkem 42 umrtich, coz predstavuje 14,8 %
operovanych. Primérny vék zemftelych byl 14,4 + 10,6 roku
(1 az 38 let).

Slo o 21 ¢asnych a 21 pozdnich amrti. Casnd operaéni
mortalita pfi primarni korekci ¢inila 7,4 %, pozdni morta-
lita za dobu 26letého sledovani ¢inila téz 7,4 %.

Z 21 pozdnich umrti bylo Sest (28,5 %) umrti po opako-
vané reoperaci, vétS§inou na srde¢ni selhani, pét (24 %) pa-
cientt zemfelo nahlou smrti, tfi (14 %) na srdec¢ni selhani
bez reoperace, dvé umrti byla nasledkem maligniho tumo-
ru, jedno nasledkem infekéni endokarditidy, jedno suicidi-
um, jedno nésledkem chronického alkoholismu a u dvou
pri¢inu nezname. Dlouhodobé (v praméru 26 let po radi-
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kalni korekei) by podle téchto dat mélo zit 241 pacientd. To
¢ini 85 % ze vSech operovanych a 92 % z pacienti, ktefi byli
po radikalni korekei propusténi domt (viz obrdzek 1).

Sledovani pacientl v dospélosti

Z 241 pacientd, ktefi by méli zit, se ndm nepodarilo zjistit
zadné informace o Sesti pacientech z ciziny, o 13 pacientech
ze Slovenska a o0 61 pacientech z Cech, celkové tedy nemé-
me informace o 80 pacientech (28 % vsech operovanych,
33 % prezivajicich). O nich jsme zjistili, Ze nechodi na kon-
troly na pracovisté, kam byli pfedani z Détského kardio-
centra, neodpovidaji na dopisy ani na opakovana pozvani,
av$ak dle registru zemfelych nedoslo k jejich umrti.

Naopak informace o tom, kym jsou sledovani, se nam
podatilo zjistit u 161 pacientd, 130 z Cech a 31 ze Slovenska.
Predstavuje to celkem 57 % ze viech operovanych a 67 %
z prezivajicich (obrdzek 2). Zijicim pacientiim je v préiméru
33 £ 6 let (52 az 23 let).

Ze 130 zijicich pacienti z Cech, o kterych mame infor-
mace, je sledovdno v Centru pro VSV v dospélosti v Ne-
mocnici Na Homolce 58 pacientt (45 %), vétSinou
ve spolupraci s ambulantnimi kardiology pro dospélé,
64 pacienttl je sledovano na jinych kardiologickych praco-
vistich nebo u ambulantnich kardiolog, pripadné internis-
tt v misté bydlisté (49 %), Sest pacientt (5 %) odpovédélo,
ze nejsou sledovani nikym, a dva (1,5 %) jsou sledovani
pouze praktickym lékatem (obrdzek 3).

Reoperace
V souboru 227 pacienti z Cech bylo provedeno v pribéhu
sledovani celkem 57 reoperaci u 50 pacientt (22 %). Z toho
v Détském kardiocentru bylo provedeno 30 reoperaci
(18 v détském véku do 18 let a 12 v dospélém véku), v Ne-
mocnici Na Homolce 26 reoperaci dospélych pacientii
a na Oddéleni srde¢ni chirurgie FN Motol byla provedena
jedna reoperace dospélého.

Reoperace v Détském kardiocentru byly provedeny
v letech 1980-2004, zemfelo celkem sedm pacientt, z toho
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Obrazek 1 Pravdépodobnost pieziti pacientt s Fallotovou tetra-
logii v dlouhodobém sledovani po radikalni korekci (n = 272)
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Obrazek 2 Osud pacientu s Fallotovou tetralogii operovanych
v letech 1978-1988 v Détském kardiocentru ve FN Motol,
Praha (n = 283)

tfi po reoperaci v détském véku a ¢tyfi po reoperaci v do-
spélosti. Casnd umrti po reoperaci byla &tyii, pozdni ti.
Pacienti, ktefi byli reoperovani v Détském kardiocentru
v dospélém véku, zemfeli ve dvou pripadech ¢asné po re-
operaci a ve dvou pripadech v odstupu jednoho roku
a deseti let. Zemfeli pacienti méli dvakrat plicni hyperten-
zi po Waterstonové spojce, tfikrat byl divodem reoperace
rezidudlni komorovy defekt, jednou $lo o vyménu homo-
graftu s plastikou trikuspidalni chlopné. K pozdnimu amrti
doslo u jedné pacientky po druhé reoperaci pro tézkou
mitralni regurgitaci pfi sou¢asném rozstépu mitralni chlop-
né a defektu atrioventrikularniho septa a u jednoho pacien-
ta, jenz zemrel nahlou smrti deset let po reoperaci v dospé-
losti a mél v anamnéze flutter sini. Celkova mortalita pa-
cientl reoperovanych v Détském kardiocentru ¢inila 23 %,
vy$$i byla u pacientt operovanych v dospélém véku.

V Nemocnici Na Homolce bylo v obdobi od roku 2005
do srpna 2009 reoperovano 26 dospélych pacientt z toho-
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7 nikym nesledovano

Obrazek 3 Prehled sledovani dospélych pacientii z Ceské
republiky, o kterych mame zpravy, v priiméru 26 let po radikal-
ni korekci TOF (n = 130)
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to historického souboru, z nichz nezemftel Zadny pacient.
Ve vsech pripadech $lo o pozdni reoperace.

Na Oddéleni srde¢ni chirurgie FN Motol byl reoperovan
v roce 1999 jeden pacient z tohoto souboru, ktery nezemfel
(viz tabulku 1).

U ostatnich pacientt s TOF z tohoto souboru, ktefi jsou
sledovani na jinych kardiologickych pracovistich pro dospé-
1¢, nebyla reoperace indikovana a provedena ani jednou.

Pravdépodobnost reoperace po radikalni korekei Fallo-
tovy tetralogie prudce nartistd po 20 letech od radikélni
korekce (obrdzek 4).

Vyznam zpUsobu rekonstrukce vytokového
traktu pravé komory pfi radikalni korekci

v détstvi

Vsem pacienttim byla pfi radikalni korekci provedena re-
sekce infundibuldrni stendzy, vytokovy trakt pravé komory
byl rekonstruovan bud zaplatou z dacronu nebo goretexu
(skupina A), perikardialni zaplatou (skupina B), nebo
transanularni zaplatou, ktera méla v nékterych pripadech
chlopni¢ku z perikardu (monocusp) (skupina C).

Vyskyt pozdnich timrti byl nevyznamné vys$$i u pacientd,
u kterych byla k rekonstrukci vytokového traktu pravé
komory pouzita perikardidlni zaplata (10,5 %) nebo trans-
anuldrni zaplata (7,4 %) oproti dacronové zaplaté (4,2 %),
p =0,06. Celkové se vSak dlouhodobé preziti pacientli
s TOF nelidilo u raznych zptisobt upravy vytokového
traktu pravé komory (p = 0,214; obrdzek 5).

Vyskyt pozdnich reoperaci byl signifikantné nejvyssi
(32 %) ve skupiné s transanularni zaplatou jak oproti
dacronové zaplaté (p,c = 0,0002), tak oproti perikardidlni
zaplaté (pyc = 0,009) (viz tabulku 2).

Pacienti s transanularni zdplatou nebo monokuspidalni
chlopni vyzadovali reoperaci dfive a vyznamné Castéji nez
ostatni pacienti (p < 0,001) (viz tabulku 2, obrdzek 4).
Nutnost reoperace v$ak stoupad po 20.-25. roce od radi-
kalni korekce i u pacientd bez transanularni zaplaty (ob-
razek 4).

Vzdélani a pracovni uplatnéni

U 105 pacientti jsme méli k dispozici udaje o dosazeném
vzdélani a pracovnim uplatnéni. Vysokoskolského nebo
sttedoskolského vzdélani dosahlo celkem 51 % pacienti
po operaci TOF z téch, o kterych mame tplné informace.
Do ustavu socialni péée bylo pro psychomotorickou retar-
daci umisténo pouze 4,7 % pacientd, u kterych byla Fal-
lotova tetralogie soucésti geneticky podminéného syndro-
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Obrazek 4 Pravdépodobnost dlouhodobého preziti pacientt
po radikalni korekci TOF bez reoperace, cervené skupina s incizi
pulmonalniho prstence (transanuldrni zéplata a monokuspidalni
chlopen), rGizové skupina bez naruseni pulmonalniho prstence

(p <0,001, n=272)

mu. Diky vzdélani byl mezi pacienty velmi maly pocet
jedincti s plnym invalidnim dichodem ve skupinach vy-
sokoskolsky a sttedoskolsky vzdélanych pacienti, kde byl
pouze jeden invalidni diichodce (1,8 %). Naopak nejvyssi
pocet osob s plnym invalidnim dtichodem, celych 47 %,
byl ve skuping, ktera méla pouze zdkladni vzdélani. Pocet
jedinct s invalidnim dichodem byl signifikantné vyssi
ve skupiné se zakladnim vzdélanim oproti ostatnim sku-
pinam (pacienty z ustavi socialni péc¢e nehodnotime) (viz
tabulku 3).

Vzdelani a pocet déti

Tak jako v bézné populaci, byl i u pacientti po korekci TOF
opak, nejméné déti méli vysokoskolaci. Vrozena srde¢ni
vada se vyskytla u tfi ze 47 narozenych potomkd nasich
pacientt, coz predstavuje 6,3 % (viz tabulku 4).

Diskuse

Prirozeny priabéh

Prirozeny prubéh Fallotovy tetralogie bez operace byl tristni.
Bez chirurgického feseni prezivalo do 15-20 let pouze 4-11 %
pacientt s Fallotovou tetralogii a pouha 3 % se dozila 40
let.!>!" Paliativni spojkova operace zlepsila aktualni stav ne-
mocnych, ale dlouhodobd progndza ziistavala Spatnd.

Tabulka 1 Poéty reoperaci a imrtnost po reoperacich u pacientti z Cech (n = 227)

Pracovisté Veék pfi reoperaci Pocet reoperaci Pocet zemrelych % zemielych
Détské kardiocentrum FN Motol déti 18 (5x casnd, 13X pozdni) 3 (2% casné, 1x pozdné) 16,7 %
Détské kardiocentrum FN Motol dospéli 12 (12X pozdni) 4 (2% casné, 2x pozdné) 333%
Kardiochirurgie Nemocnice Na Homolce dospéli 26 (26x pozdni) 0 0%

Odd. srdecni chirurgie FN Motol dospéli 1 (1x pozdni) 0 0%

Celkem 57 7 12,2 %
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Obrazek 5 Pravdépodobnost preziti pacientl s TOF pfi riizném
zpUsobu upravy vytokového traktu pravé komory: cervené

s incizi prstence pulmonalni chlopné (transanulérni zaplata

a monokuspidalni chlopen), rizové Uprava bez naruseni
pulmonalniho prstence (p =0,214, n=272)

Dlouhodoba progndza po radikalni korekci

Se zavedenim radikalni korekce TOF se situace zcela
zménila a dlouhodobé prezivani se podstatné zvysilo.
U prvnich 106 pacientd, kteti podstoupili radikalni korek-
ci v letech 1954-1960 na klinice Univerzity v Minnesot¢,
¢inilo dlouhodobé (30leté) prezivani 77 % z téch, ktefi
prezili operaci.”

V préci z Mayo Clinic dosahovalo 30leté prezivani 86 %
z téch, kteri prezili casné pooperacni obdobi radikalni
korekce.?

Mezi 658 pacienty s TOF operovanymi v Mnichové
v letech 1958-1977 ¢inila ¢asnd mortalita 21 %, do jednoho
roku zemfeli dalsi pacienti (4,4 %). Po vyfazeni téch, ktefi
zemfeli do jednoho roku, ¢inilo 30leté prezivani 89 %."
Zajimavy byl rozdil mezi nizkou ro¢ni mortalitou mezi
jednim a 25. rokem od radikélni korekce (0,27 % za rok)
a jejim zvySenim po 25. roce od radikalni korekce (0,94 %
za rok), p = 0,003.” Tento nélez muiZe souviset s podcené-
nim rezidudlnich nélezu.

V nasi skupiné 283 pacientt s TOF operovanych radi-
kalné v Détském kardiocentru ve FN Motol v letech 1978
az 1988 cinila ¢asna mortalita pouze 7,4 %. Dlouhodobé
prezivani pacientt v priméru 26 let po radikalni korekci
¢inilo 85 % (véetné ¢asnych poopera¢nich tmrti) a 92 %

z téch, kteti prezili operaci. Dlouhodobé pfezivani v nasem
souboru je vyborné a je plné srovnatelné s velkymi zahra-
ni¢nimi soubory.

Je nutno si uvédomit, Ze prace hodnoti historicky soubor
prvnich pacienti s TOF operovanych v Praze, kdy ¢asna
mortalita v prvnich péti letech (1978-1983) ¢inila 9,6 %."
V soucasnosti je mortalita radikalnich korekei daleko nizsi,
presto, Ze je TOF korigovana nékdy jiz v kojeneckém véku.
Ze souboru 138 kojenct operovanych v letech 1992-2007
pro Fallotovu tetralogii v Détském kardiocentru zemrel
¢asné pouze jeden pacient.

Pozdni umrti

Mezi 21 pozdnimi umrtimi bylo celkem 15 amrti (71 %)
z kardidlnich pri¢in: $est umrti po reoperaci, pét umrti
néahlou smrti, tfi umrti na srde¢ni selhdni, jedno na infek¢-
ni endokarditidu. Ndhla smrt se vyskytla u 1,9 % pacientd,
ktefi byli propusténi po korekci v détstvi. Tento vyskyt je
nizéi, nez je bézné udavan v literature.”® Pfesto se domni-
vame, ze peclivymi kontrolami véetné spravné indikované
reoperace by bylo mozno nékterym umrtim zabranit.

Systém dlouhodobého sledovani pacientt
po korekci TOF

Na rozdil od zahrani¢nich praci neni dlouhodobé sledova-
ni pacientt po korekci Fallotovy tetralogie uspokojivé.
Nepodatrilo se ndm ziskat Zddné informace o 80 pacientech
(28 % operovanych), o Sesti pacientech vime, Ze nejsou
nikym sledovani, a dva pacienti jsou sledovani jen praktic-
kym lékafem. Mnoho z téchto pacienti muze vyzadovat
reoperaci. Systém sledovéani téchto pacientl po dosazeni
dospélosti nebyl jednotny, nezachovaval systém pravidel-
nych kontrol ve specializovaném centru a po zméné pri-
jmeni nebo bydlisté neni mozné se pacientti dopatrat. V nasi
poradné pro VSV v dospélosti v Nemocnici Na Homolce
byla vySetfena neceld polovina pacientt z historického
souboru TOF, o kterych mame informace.

Vyznam zpUsobu Upravy vytokového traktu
prave komory

V praci Nollerta® je patrny vyznamny ndrtist ro¢ni morta-
lity po 25. roce od radikalni korekce. V nasi praci ¢inila
pozdni mortalita pouze 7,4 %, avSak byl patrny rychly nartst
potteby reoperace po uplynuti 15-25 let od radikélni ko-
rekce. U transanuldrnich zdplat nastala nutnost reoperace

Tabulka 2 Dlouhodobé vysledky prvnich radikalnich operaci Fallotovy tetralogie v Praze - ¢asna a pozdni imrtnost a pocet
reoperaci u riiznych zplisobu rekonstrukce vytokového traktu pravé komory (n = 283)

Operacni postup Poc¢et  Casna umrti Pozdni umrti Casna reoperace Pozdni reoperace celkem
n n % n % n % n %
Dacronové nebo goretexova zaplata (A) 127 8 6,2 % 5 4,2 % 2(2xVSD) 42% 10 (1x VSD) 94 %
Perikardidlni zéplata (B) 57 3 52 % 6 10,5 % 1 1,7 % 5 8,8 %
Transanularni zéplata nebo monocusp (C) 94 10 10,6 % 7 74 % 2 21% 30 32 %*
Transatridlni pfistup 5 0 0 0 0 0 0 0 0

* Statisticky vyznamny rozdil oproti ostatnim skupinam
VSD - defekt komorového septa jako pficina reoperace
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Tabulka 3 Vzdélani a pracovni uplatnéni pacientli po opera-
ci TOF (n = 105)

Vzdélani Pocet % Pocet osob s plnym %
invalidnim diichodem

A - vysokoskolské 25 24 0 0

B - stfedoskolské 29 28 1 3,4

C - ucebni obor 29 28 3 10

D - zékladni 17 16 8 47 *

E - zvlastni skolaa USP 5 4,7 5 100

USP: Ustav socialni péce
*p,.o= 0,004, p,.p = 0,007, p_p = 0,0446

vyznamné diive a Castéji nez u korekei bez naruseni pul-
monalniho prstence (tabulka 2, obrdzek 4). Transanuldrni
zaplata zcela odstranila zbytkovou pulmonalni stenézu,
zvlasté u hypoplastickych anuld, avsak za cenu vyznamné
pulmonalni regurgitace. Tu toleruji pacienti po fadu let
velmi dobfe, av§ak postupné u nich dochazi k vyznamné
dilataci a fibrotizaci pravé komory s pozdéj$im vyvojem jeji
systolické i diastolické dysfunkce, vznikem sekundarni
trikuspidalni regurgitace a supraventrikularnich i komoro-
vych arytmii.

Pritomnost zaplaty ve vytokovém traktu pravé komory
byla jednim z nejdiilezitéjsich rizikovych faktorti pozdniho
umrti, zvlasté po 20.-25. roce od radikalni korekce."

Reoperace pacientl po radikalni korekci
Fallotovy tetralogie

V nasem souboru jde o historicky soubor pacientti s TOFE,
ktefi na rozdil od dnes$nich pacientt byli operovani relativ-
né pozdé, méli za sebou casto dlouho trvajici cyanozu,
spojkové operace a fadu pridruzenych vad. Rezidualni
nélezy souviseji se zpuisobem radikalni korekce. V nasem
souboru prevazovaly pulmonalni regurgitace, které byvaji
po dlouhou dobu dobte tolerovany, avsak vyzaduji reope-
raci v priméru po 20 letech od radikalni korekee (obrdzek 4).
Pulmonalnich stendz a rezidualnich defektt komorového
septa bylo malo.

V Nemocnici Na Homolce jsme reoperovali zatim
26 dospélych s TOF z vys$e uvedeného historického soubo-
ru, u dalsich ¢tyr pacientil je reoperace indikovana v nej-
blizsi dobé. Mortalita reoperovanych pacienttt na nasem
pracovisti byla nulova. Vyssi mortalita dospélych reopero-
vanych v Détském kardiocentru byla ddna pokrodilymi

Tabulka 4 Vzdélani a pocet déti u pacientti 26 let po radi-
kalni korekci TOF (n = 105)

Vzdélani Pocet %  PocCetdéti % VSV udéti
Vlysokoskolské 25 24 7 28 0
Stredoskolské 29 28 13 45 1
Ucebni obor 29 28 16 55 1
Zakladni 17 16 1" 65 1
Zvlastni skolaa USP 5 47 0 0
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rezidualnimi nélezy, rezidualni plicni hypertenzi po cen-
tralnich spojkovych operacich, komplexnimi rezidualnimi
nalezy s mitralni regurgitaci a defekty komorového septa
anutno vzit v potaz i to, ze §lo o reoperace v 80. a 90. letech.
Domnivéme se, Ze k nizké mortalité prispivd kromé jiného
i spravna indikace reoperaci.

Spravna indikace reoperace Fallotovy tetralogie
Reoperace s nahradou pulmonalni chlopné bioprotézou ¢i
homograftem odstrani pulmondlni regurgitaci, a pokud je
provedena v¢as, ma nizké operacni riziko, vede ke zmen-
$eni pravé komory a v nékterych ptipadech i ke zlepseni
jeji systolické funkce. Indikaci k reoperaci mtze byt i sou-
¢asny rezidualni defekt komorového septa, stendzy vétvi
plicnice a dalsi pfidruzené vady nebo jejich kombinace. Pti
reoperaci se snazime o odstranéni vSech rezidualnich vad,
pripadné v kombinaci s antiarytmickym vykonem.

Symptomy se mohou u téchto pacientti objevovat az re-
lativné pozdé, jsou nendpadné a pacienti, u nichz byla
od détstvi omezovana fyzicka aktivita, se spiSe prizptisobi
svoji snizené vykonnosti, nez aby si stéZovali. Spise nez
na dusnost si mohou stéZovat na Ginavnost. Pfitomnost
symptomt neni nutnou podminkou reoperace. Naopak
po reoperaci jsou i asymptomati¢ti pacienti ¢asto prekva-
peni svou zvySenou vykonnosti.

Nejvice pacienty obtézuji arytmie, které véak mohou byt
az pozdnim ptiznakem. Redeni arytmif pouze pomoci ra-
diofrekven¢ni ablace, ptipadné implantace ICD, bez korek-
ce hemodynamicky vyznamné vady neni z dlouhodobého
hlediska tspésné.

Dle nazoru fady autortt by méli byt pacienti s TOF
a vyznamnou pulmondlni regurgitaci reoperovani drive,
nez dojde k ireverzibilnim zménam myokardu pravé ko-
mory, a to i v pripadé, Ze nemaji velké obtize. Pro hodno-
ceni dilatace pravé komory je zlatym standardem magne-
ticka rezonance.' Od ur¢itého stupné dilatace pravé komo-
ry pri tézké pulmondlni regurgitaci jiz nedochazi
k normalizaci velikosti pravé komory ani po odstranéni
pulmonalni regurgitace. Tato hodnota se pohybuje mezi
160-170 ml/m? pro end-diastolicky objem a 82-85 ml/m?
pro end-systolicky objem pravé komory.'*'® Progresivni
dilatace pravé komory se mtize odrazit i na postupném
roz$iteni komplexu QRS na EKG pfti blokddé pravého
Tawarova raménka, kdy $ife vétsi nez 180 ms je negativnim
prognostickym faktorem.®

Indikaci k reoperaci mtize byt i progresivné se horsici
systolickd funkce pravé komory, ptipadné systolickd ¢i dia-
stolickd dysfunkce levé komory. To je dtlezité zvlasté pti
planovani komplexnéjsich a slozitéjsich vykont. Regurgi-
ta¢ni vady vedou k objemovému pretizeni pravé nebo levé
komory, které maskuje skute¢nou poruchu kontraktility
myokardu. Ta se projevi aZ po operaci. Pokud mlady pacient
dospéje do srde¢niho selhani ve funkéni tftidé NYHA III
nebo IV, miva jiz velmi tézkou dysfunkci pravé, nékdy i levé
komory a riziko reoperace je vyznamné vy$si nez v dobé
malych obtizi. V nékterych ptipadech je jiz riziko konvenc-
ni operace natolik vysoké, ze pacient musi byt zarazen
do transplanta¢niho programu.
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Nase zkusenosti podporuji nazor, ze nejlepsich vysledkt
reoperaci dospélych pacientt s VSV lIze dosahnout pti cent-
ralizaci téchto pacientti a dostatecnych zkusSenostech jak in-
dikujictho kardiologa, tak operatérii. Za optimdlni povazuje-
me operace dospélych s VSV tymem détského a zkuseného
dospélého kardiochirurga na pracovisti dospélé kardiochirur-
gie, ktera bézné provadi slozitéjsi chlopenni vykony a reope-
race i u pacientl bez vrozené srde¢ni vady. K podobnému
zavéru dospéli i na pracovisti v Atlanté, kde pti mnohoroz-
mérové analyze operaci dospélych s VSV pattily mezi riziko-
vé faktory operace na pracovisti détské kardiochirurgie, ale
i operace samotnym dospélym kardiochirurgem."

Socialni problematika
Nase vysledky ukazuji, jak je dulezité snazit se u déti s VSV
dosahnout co nejvys$siho vzdélani, které jim pak v dospé-
losti umoznuje normalni pracovni uplatnéni bez nutnosti
zadat o invalidni dtichod, na rozdil od manualné pracujicich
pacientt, ktefi byli v plném invalidnim dichodu témér
v poloviné pripadi.. Pocet invalidnich dtichodt byl u pa-
cienttit s pouhym zakladnim vzdélanim signifikantné vys$si
proti vysokoskoldkim, stfedoskolakim, ale i proti vyuce-
nym. Mentélni schopnosti pacientt s kritickou VSV, jako
je Fallotova tetralogie, jsou dobré, vysokoskolského nebo
sttedoskolského vzdélani dosdhla vice nez polovina nasich
pacientd, od kterych jsme méli ptislusné dadaje. Psycho-
motoricka retardace se vyskytla v méné nez 5 % u genetic-
ky podminénych syndromtl, jejichz soucasti je TOFE.
Vyskyt VSV jsme u potomkil nadich pacientti s TOF
prokazali v 6,3 % pripada.

Zaver

Dlouhodobé prezivani pacienttl s Fallotovou tetralogii,
kterym byla provedena radikalni korekce v Détském kar-
diocentru v letech 1978-1988, je velmi dobré. V praméru
26 let po radikalni korekei preziva 85 % z celého souboru
a 92 % z téch, kdo prezili radikdlni korekci. Neni v$ak
uspokojivy systém sledovéni, o 80 pacientech nemame
zadné informace a osm pacientll neni sledovano nikym,
nebo je sledovano jen praktickym lékarem.

Pacienti po radikalni korekci Fallotovy tetralogie mohou
mit prognosticky zavazné rezidualni nalezy, které vyzaduji
i pfi dobrém klinickém stavu reoperaci, vétsinou 20 az 25 let
po radikalni korekci.

Ze 130 pravidelné sledovanych pacientt z Cech z této
historické skupiny prvnich operovanych je 45 % sledovano
v Centru pro dospélé s VSV v Nemocnici Na Homolce.
U nich byla témét v poloviné ptipadi provedena reoperace,
zatim s nulovou mortalitou. Vyznamnym rizikovym fakto-
rem nutnosti drivéj$i reoperace je pouziti transanuldrni
zaplaty pti primarni korekci vady s naslednou tézkou pul-
mondlni regurgitaci. Dobré vysledky reoperaci jsou pod-
minény zkuSenostmi, spravnou kardiologickou indikaci
a spolupraci détského a dospélého kardiochirurga a erudo-
vaného kardioanesteziologického tymu.

Problematika dlouhodobé péce o dospélé po operacich
kritickych VSV je pro dospélé kardiology relativné nova
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a méla by ji byt vénovana vétsi pozornost v pregradualni
i postgradudlni vyuce. Znalost hlavnich rezidualnich néle-
zi a rizikovych faktorti jejich vzniku, posouzeni zavaznos-
ti naleztl a doby vhodné k jejich fedeni je ¢asto otazkou
nejen kardiologického vzdélani, ale i zkuSenosti. Pfi nejis-
toté spadového kardiologa je namisté presetreni pacienta
ve specializovaném centru, které ma zkusenosti i s reope-
racemi téchto pacientu.

Podékovani

Za poskytnuté tidaje o pacientech dékujeme vSem spolupracujicim détskym
i dospélym kardiologiim. Dostali jsme celkem 57 dopisti od rodica, pa-
cientt, ale i od ambulantnich détskych a dospélych kardiolog, jimz viem
velice dékujeme nejen za Gsili pti vyhleddni informaci, ale téZ za pé¢i o tyto
nemocné. Dile dékujeme za ochotu a spolupréici Ustavu zdravotnickych
informaci a statistiky Ceské republiky.

Prdce je vénovina vzpomince na détské kardiochirurgy in memoriam:
MUDr. Bohumila Fisera, CSc., a MUDr. Pavla Horvitha z Détského kardio-
centra v Praze.
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