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Uvod: Mezi nejzavaznéjsi vrozené srdecni vady patfi syndrom hypoplastického levého srdce (HLHS), ktery
je mozno fesit tremi Casové odstupriovanymi paliativnimi operacemi. Dlouhodobé vysledky lécby jsou
predmétem naseho sdéleni (studie).
Soubor: Retrospektivné byly hodnoceny vysledky operaci HLHS u 52 konsekutivnich pacientl za obdobi
1999-2012.
Metodika a vysledky: I. stuperi operace byl proveden pfi medidnu véku 6,5 dne s celkovou mortalitou 19 %.
Statisticky vyznamny rizikovy faktor pro mortalitu po I. stupni byla nizka hmotnost pfi operaci (Coxtv model
proporcionélnich rizik na jeden gram hmotnosti = 0,997, Cl 0,995-0,990, p < 0,001). Mezi I. a Il. stupném
operace bylo provedeno 15 katetriza¢nich nebo chirurgickych reintervenci u 13 pacientd (nejcastéji pro
zUzeni oblouku aorty 10/13 pacientt). 42 pacientd se podrobilo Il. stupni operace pfi medidnu véku 6,8
mésice s mortalitou 4,8 %. Pro rezidudlni nalezy poté podstoupilo 13 pacientl celkem 18 reintervenci. Final-
ni, lll. stupen operace (totdlni kavopulmonalni spojeni) byl proveden u 26 pacientt pfi medianu véku 3,9
roku s celkovou mortalitou 8 %. Pravdépodobnost preziti do 1/5/10 let véku byla 77 %/ 77 %/ 71%. V dlouho-
dobém sledovani (median 7,8 roku) je 38 zijicich pacientt s funk¢ni klasifikaci NYHA I-I1.
Zavér: Navzdory specializované a centralizované péci je chirurgickd korekce HLHS zatizena vysokou mor-
talitou a morbiditou. Dlouhodobé prezivajici pacienti viak maji v détském véku v naprosté vétsiné dobrou
funk¢ni klasifikaci, odpovidajici jinym skupinam pacientt po chirurgické paliaci funkcné jediné komory.

© 2014, CKS. Published by Elsevier Urban and Partner Sp. z 0.0. All rights reserved.

ABSTRACT

Introduction: Hypoplastic left heart syndrome (HLHS), one of the most serious congenital heart defects, can
be surgically paliated using 3 subsequent stages. Long-term results of this approach are reviewed in this
study.

Patients: Fifty-two consecutive patients (pts.) operated for HLHS from 1999 to 2012 were evaluated retro-
spectively.
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Methods and results: Norwood stage | operation was performed at the median age of 6.5 days with a total
mortality of 19%. Significant risk factor for death was lower weight at surgery (Cox proportional risk per
1 g increase = 0.997, Cl 0.995-0.990, p < 0.001). Between stages | and Il, 15 catheter/surgical reintervention
had to be carried out in 13 pts. (aortic arch narrowing in 10/13). Forty-two pts. underwent stage Il opera-
tion at the median age of 6.8 months with a total mortality of 4.8% and 18 subsequent reinterventions in
13 patients. Finally, 26 patients aged median 3.9 years underwent stage Ill operation (total cavopulmonary
connection) with a total mortality of 8%. The probability of survival at 1/5/10 years of age was 77/77/71%.
At long-term follow up (median 7.8 years) 37 of the 38 surviving patients are in NYHA functional class | or II.
Conclusions: Despite a highly centralized care, surgical treatment of HLHS is still associated with a significant
mortality and morbidity. Long-term survivals, however, have an acceptable functional status during child-

Staged palliation

hood corresponding to other groups of patients after surgical palliation for functionally single ventricle.

Uvod

Syndrom hypoplastického levého srdce (HLHS) predstavu-
je nejtézsi komplexni vrozenou srdec¢ni vadu (VSV), ktera
je ve svém pfirozeném priabéhu infaustni. Jedinou nadéji
pro takto postizené déti predstavuje vicendsobny palia-
tivni operacni zakrok nebo transplantace srdce. Pokud
je operace kontraindikovana nebo rodice léceni odmi-
taji, postupujeme konzervativné se zajisténim komfortni
péce, ale s nevyhnutelnym umrtim ditéte. Pfed zavedenim
celoplosné prenatalni detekce byla u nas prevalence déti
s HLHS 0,21/1 000 Zivé narozenych a predstavovala 3,42 %
vech VSV. Vada je casté&jsi u chlapct [1].

Anatomickym zakladem hypoplastického levého srdce
je postizeni vyvoje levé komory spolu s patologickym vy-
vojem aortdlni a mitralni chlopné v rlznych kombinacich
od atrezie po rlizné zavaznou stenézu spolu s hypoplazii

Obr. 1 - Echokardiograficky obraz syndromu hypoplastického le-
vého srdce. Apikalni ¢tyfdutinova projekce, anatomicky obraz. LA
— leva sin; LV - leva komora; RA - pravd sif; RV - prava komora. (Pu-
blikovéno s laskavym svolenim autora: J. Marek - Echokardiografie
v obrazech, Triton, Praha, 2003).

aortalniho oblouku (obr. 1). Pfidruzené srdecni vady mo-
hou byt bikuspidalni pulmondlni chlopen, rozstép triku-
spidalni chlopné, dysplazie trikuspidalni nebo pulmonalni
chlopné, méné casto pak totalni nebo parciadlni anomalni
navrat plicnich zil, atrezie koronarniho sinu ¢i interrupce
aortalniho oblouku [2,3]. Postnatalni prezivani novoro-
zencl s HLHS umoznuji funkéni komunikace a spojky z fe-
talniho obdobi — foramen ovale a tepenna ducej.

Prvni literarni udaje o chirurgické lécbé déti s HLHS se
objevily v roce 1980 [4,5]. Od té doby se postupné vyvije-
la operacni technika, mimotélni obéh a pooperacni péce,
které ve svych dusledcich zlepsily prezivani déti s takto
zdvaznou diagnézou [6,7]. Spolu s narUstajicimi pocty
operovanych déti se objevily prace analyzujici rizikové
faktory ovliviujici operacni vysledek [8]. V soucasné dobé
provadime tfistupriovou paliativni korekci HLHS. V no-
vorozeneckém obdobi podstupuji pacienti I. stupen, pfi
kterém prava komora zajistuje systémovou i plicni cir-
kulaci. Neoaorta je vytvofena z puvodni plicnice a plicni
pritok je zabezpecen nasitim cévni protézy [9,10]. Pfi
Il. stupni je napojenim horni duté Zily na pravou vétev
plicnice vytvorena bidirekéni kavopulmonalni anastomé-
za (BCPA) a soucasné je zrusena cévni protéza. Snizi se tim
objemova zatéz systémové pravé komory. Tato operace je
provddéna optimalné od ¢tvrtého mésice véku. Findlnim,
lll. stupném paliativni operace provedeme uplné kavo-
pulmonalni spojeni (TCPC) anastomoézou dolni duté zily
na pravou vétev plicnice pomoci gore-texového tunelu.
Posledni stupenr provadime obvykle mezi druhym a ctvr-
tym rokem ditéte pfi hmotnosti nad 10 kg. Touto operaci
jsou zapojeny systémova i plicni cirkulace do série, pfi-
¢emz jedinou hybnou silou je pravd komora. U pacientt
s niZ8i kapacitou plicniho cévniho fecisté nebo zvySenym
end-diastolickym tlakem v pravé komore ponechavdme
komunikaci mezi tunelem systémovych Zil a sini plicnich
zil — fenestraci. Pravolevy zkrat touto komunikaci zajis-
tuje dostatecny srdec¢ni vydej za cenu mirné desaturace
krve. Stupriovité paliativni operace jsou mozné jen za
predpokladu normalni plicni cévni rezistence a dostatec-
né kapacity plicniho cévniho fecisté ovérené diagnostic-
kou katetrizaci.

Diky technickému rozvoji ultrazvukové diagnostiky,
zku$enostem specializovanych center pro fetalni diagnos-
tiku VSV a programu vyuky odborné gynekologické verej-
nosti v Détském kardiocentru dosahuje Uspésnost fetdl-
niho zachytu HLHS jiz v ¢asnych stadiich téhotenstvi vice
nez 90 %. [11]. TéméF viechna téhotenstvi, pfi nichz je
plodu ¢asné diagnostikovan HLHS, jsou v Ceské republice
na prani rodi¢d cilené ukoncena. Fetdlné diagnostikova-
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né HLHS a pocet operaci v jednotlivych letech zobrazuje ob-
razek 2. Na zakladé zkusenosti s Ié¢bou vrozenych srdecnich
vad jsme v roce 1999 ve Fakultni nemocnici v Motole v Praze
(FNM) zahdjili program péce o pacienty s HLHS. Retrospektiv-
ni zhodnoceni vysledkt tohoto programu je cilem této prace.

Soubor pacienti a metodika

Na pocatku programu jsme stanovili semiselektivni krité-
ria operability (tabulka 1), ktera by eliminovala nepfiznivé
vstupni ndlezy zhorsujici vysledek stupriovitého operacni-
ho teseni [8]. Na zakladé téchto kritérii podstoupilo I. stu-
pen operace 52 (44 chlapct, 8 dévcat) z celkem 65 novoro-
zencU pfijatych pro tuto diagnézu od ledna 1999 do konce
roku 2012. Vykon byl proveden ve véku 3 az 17 (medidn
6,5) dni pfi hmotnosti 2,4-4,3 (median 3,2) kg a u vsech pa-
cientd byla po operaci pouzita metoda odlozeného uza-
véru hrudniku jako prevence nizkého srdecniho vydeje.
U 17/52 (33 %) operovanych byla vada diagnostikovana
prenatalné. Anatomickym zakladem vady byla u 25 no-
vorozencl kombinace aortdlni atrezie a mitrdIni stendzy,
u 20 aortdlni stenéza a mitralni stendza a sedm nemocnych

Tabulka 1 - Semiselektivni kritéria operability

e  Ascendentni aorta >2 mm

e Trikuspidalni regurgitace < 2. stupné

e Absence hypoplazie plicnich Zil ¢i jiné formy totélniho
anomalniho navratu plicnich zil

e Bez zdvazného orgdnového selhdni (jater, ledvin) nebo
sepse nereagujici na terapii

e \lylouceni zavazné extrakardialni VVV nebo
chromosomalni aberace

VVV - vrozené vyvojové vady.
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Obr. 2 - Pocet fetli s diagnostikovanym HLHS a pocet novorozencti
operovanych pro HLHS

mélo kombinaci aortdlni a mitrdIni atrezie. Pfed operaci
vyzadovalo standardni |éc¢bu i.v. prostaglandiny pfi spon-
tanni ventilaci bez kysliku 38 novorozenct, u nichz byl vy-
vazeny pomér mezi plicni a systémovou cirkulaci. Ctrnact
novorozencU potfebovalo resuscita¢ni péci pfi nestabilni
hemodynamice se znamkami nizkého srde¢niho vydeje
a organové hypoperfuze ¢i znamkach plicniho méstnani.
Kromé i.v. prostaglandinu tito pacienti vyZzadovali inotrop-
ni lékovou podporu, korekci metabolické acidozy a umé-
lou plicni ventilaci. Balonkovou atrioseptostomii jsme
provedli u dvou novorozencl s restriktivni mezisirnovou
komunikaci. VSichni nestabilni pacienti se narodili ve spa-
dovych nemocnicich a prosli stadiem akutniho srdecniho
selhani nebo vyznamné desaturace. Kromé operovanych
pacientt jsme v tomto obdobi diagnostikovali HLHS u dal-
Sich 13 narozenych déti, z nichZ v 3esti pripadech si rodice

Tabulka 2 - Jednorozmérna Coxova analyza pro ¢asnou mortalitu po I. stupni operace HLHS

Zvazovany rizikovy faktor
Prenatalni diagndza

Hmotnost pfi operaci (g)*

Vék pfi operaci (dny)
Trikuspidalni regurgitace
Restriktivni sifiova komunikace
Rozmér ascendentni aorty (mm)
Funkce pravé komory
Predoperacni obéhova nestabilita
Organové selhani pred operaci
Kardiochirurg

Délka mimotélniho obéhu (min)
Délka ischemické zastavy srdecni (min)
Typ operace BT/Sano

Typ rekonstrukce aorty Norw./DKS

Proporc. riziko 5% Cl 95% CI
1,4844 0,3542 6,2199
0,9970 0,9951 0,9990
0,9399 0,7129 1,2391
2,0959 0,8541 5,1432
0,8668 0,1748 4,2987
1,0060 0,6653 1,5213
1,4947E-05 1,6473E-295 1,3562E+285
1,4376 0,3438 6,0123
2,2367 0,5338 9,3723
0,7611 0,2227 2,6011
1,0243 0,9966 1,0528
1,011 0,9646 1,0598
0,9231 0,2309 3,6903
1,3729E-05 3,9887E-231 4,7254E+220

BT - modifikovana anastomoéza Blalocka-Taussigové; Cl — interval spolehlivosti; DKS - operace dle Damus-Kaye-Stansela;
Norw. — Norwoodova operace; proporc. — proporciondlni; Sano - Sano shunt.

*p<0,001.
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prali komfortni péci, a sedm pacientldl mélo vyznamné pfi-
druzené srdecni vady, které byly kontraindikaci operacni-
ho zadkroku, nebo nesplriovalo kritéria operability.

Pro retrospektivni analyzu souboru pacientld jsme
pouzili chorobopisy s demografickymi daty, zaznamy
z hospitalizace, pooperacniho pribéhu, véetné operac-
nich protokold a protokold o mimotélni perfuzi, rovnéz
ambulantni kardiologické zprdvy a zpravy z odbornych
ambulanci. Neobligatorni chirurgické nebo katetriza¢ni
reintervence byly definovany jako takové, které nebyly
soucasti tfistupriové chirurgické paliace HLHS.

Statistické zpracovani

Statistické vypocty byly provedeny s uzitim programu Sig-
maStat 3.5 (SPSS Inc.). Aktuariadlni pravdépodobnosti byly

\ \/Z/(
"'\

G

Obr. 3 - Norwoodova operace. Excize sifnového septa, rekonstruk-
ce ,neoaorty” z vlastni aorty, kmene plicnice a zaplaty ze stény
pulmonalniho homograftu. Plicni pratok zajistuje arterialni spojka
z gore-texové cévni protézy o prdméru 3,5 mm. (Archiv prof. MUDr.
T. Tlaskala, CSc., publikovano s jeho laskavym svolenim.)

zjistovany Kaplanovym-Meierovym odhadem, propor-
ciondlni riziko bylo stanoveno jednorozmérnou Coxovou
analyzou. Za statisticky vyznamnou jsme povaZovali hod-
notu p < 0,05.

Vysledky

I. stupen operace

Primarni operace byla provedena u 52 novorozencd,
z toho modifikovand Norwoodova operace (anastomdza
kmene plicnice s ascendentni aortou a plastikou aortal-
niho oblouku zéplatou z plicnicového homograftu) u 45
pacientd (obr. 3). Sedm pacientl s pfiznivym rozmérem
ascendentni aorty bylo operovdano dle Damus-Kaye-
-Stansela (napojeni kmene plicnice na ascendentni aor-
tu). K zajisténi plicniho prdtoku jsme pomoci gore-texové
cévni protézy provedli modifikovanou anastoméza Bla-
locka-Taussigové (BT) (mezi brachiocefalickym trunkem
a pravou vétvi plicnice) u 28 a Sano shunt (konduit mezi
pravou komorou a plicnici) u 24 pacientu. Z pridruzenych
vykonU byly provedeny u dvou pacienttl plastika trikuspi-
dalIni chlopné a u dvou pacientld vytvorfeni nové BT spoj-
ky pro jeji nedostate¢nost. Celkovd mortalita po I. stupni

Tabulka 3 - Pooperacni priibéh - data

Hospitalizace na JIP Median 9 (5-38) dni
Median 6 (3-23) dni
Median 7 (4-36) dni
Median 4 (1-14) dny

Inotropni podpora
Uméla plicni ventilace

Otevreny hrudnik

byla 19 % (10/52 pacientt). Hospitaliza¢ni mortalita do-
sahovala 13,5 % (7/52 pacientd). Casné zemfelo pét paci-
ent: ve tfech pripadech nebylo mozno odpojit pacienta
od mimotélniho obéhu (dvakrat byl bez efektu pouzit
podpurny mimotéIni obéh) a dva pacienti zemreli kratce
po prichodu z operac¢niho sédlu, jeden pfi znamkach koro-
narni ischemie bez moZznosti chirurgické Upravy a jeden
pacient na maligni arytmii (junkéni ektopicka tachykardie
az 230/min) refrakterni na antiarytmickou lécbu. Vétsi-
na pacientd méla po operaci komplikovany pooperacni
prabéh, ktery rdmcové shrnuje tabulka 3. Pfi¢inou umrti
u dvou dlouhodobé hospitalizovanych pacientd byla me-
diastinitida s téZzkou sepsi a uporny chylothorax s meta-
bolickym rozvratem a adrenokortikdlIni insuficienci. Mezi
I. a Il. stupném operace zemfeli dva pacienti se snizenou
funkci systémové pravé komory a u jednoho pacienta na-
stalo ndhlé umrti doma.

V jednorozmérné Coxové analyze se ukdazala jako jedi-
ny statisticky vyznamny rizikovy faktor zvysujici mortali-
tu po I. stupni operace nizsi hmotnost pfi operaci. Riziko
smrti se vzrUstajici hmotnosti klesa 0 0,3 % (0,1-0,5 %) na
1 gram hmotnosti (tabulka 2). Fetalni zachyt vady neved|
ke statisticky vyznamnému poklesu mortality, 17 novoro-
zencl/3 umrti (18 %) po I. stupni, oproti 35 novorozen-
cim/7 amrti (20 %).

V dalsim sledovani pacientd mezi I. a Il. stupném ope-
race jsme u 13 pacientl provedli 15 operacnich a kate-
triza¢nich reintervenci pro ndlez vyznamnych rezidui.
Nejcastéjsi reintervenci byla katetriza¢ni angioplastika
aortalniho oblouku pro vyznamné zizeni u deseti pa-
cientl za median 4,5 mésice (45 dni-13,6 mésice) po pri-
mooperaci. U ¢ty pacientl bylo nutno pro hypoxemii Ci
maly rozmér vétvi plicnice za 2,92-13,7 mésice (medidn
7 mésict) po primooperaci vytvofit dalsi BT spojku.
U jednoho pacienta byla nutna katetrizace s provedenim
ziletkové septostomie v sinich a pak i chirurgicka septek-
tomie pro restriktivni intraatrialni komunikaci za 20 dni,
respektive za Ctyfi mésice po I. stupni operace.

Il. stupen operace HLHS

Bidirekéni kavopulmondlni anastomézu jsme provedli
u 42 pacientl ve véku 2,1-22 (median 6,8) mésict (obr.
4). Pridruzené chirurgické vykony byly plastika aortalniho
oblouku u osmi pacientu, plastika trikuspidalni chlopné
u Sesti pacientd, plastika pravé vétve plicnice u péti pa-
cientl a levé vétve plicnice u dvou pacientl. V Sesti pripa-
dech jsme ponechali pGvodni zdroj plicniho pratoku (BT
spojku ¢i Sano shunt). Celkova mortalita po Il. stupni byla
4,8 % (2/42 pacientll). Oba casné zemreli pacienti méli jiz
pred operaci vyznamné znamky srdecniho selhavani a vy-
znamnou regurgitaci trikuspidalni (systémové AV) chlop-
né. Pooperacni pribéh byl u preziviich pacientd vétsinou
nekomplikovany.
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Obr. 4 - Bidirekéni kavopulmonalni anastoméza (BCPA). Anastoméza
horni duté Zily na pravou vétev plicnice a resekce arterialni spojky.
(Archiv prof. MUDr. T. Tlaskala, CSc., publikovano s jeho laskavym
svolenim.)

V dals$im sledovani mezi Il. a lll. stupném operace
HLHS jsme pro vyznamné rezidualni nalezy u 13 pa-
cientl provedli 18 reintervenci (deset katetrizacnich
a osm operacnich). Nejcastéjsi zakroky byly katetrizac-
ni okluze kavokavalni kolaterdly u péti pacientd a u tfi
pacientl byla provedena reoperace pro vyznamnou
insuficienci trikuspidalni chlopné - dvakrat nahrada
mechanickou chlopni (TVAR) a jednou anuloplasticky
prstenec Carpentier Edwards. Pozdni umrti po Il. stupni
nebylo Zadné.

lll. stupen operace HLHS

Posledni stupen operac¢niho feSeni HLHS je uplné kavopul-
monalni spojeni (TCPC), jimz derivujeme krev z dolni duté
zily extraanatomickym tunelem z Gore-texu (16-20 mm)
do oblasti centralni ¢asti pravé vétve plicnice. V nasem sou-
boru jsme findlni dokompletovani provedli u 26 pacient
ve véku 2,3-6,3 (median 3,9) roku pfi hmotnosti 10,5-22,0
(median 14,4) kg. Jeden pacient netoleroval operacni vy-
kon pro vysoky tlak v povodi TCPC a kardiochirurg musel
provést zpétnou konverzi na BCPA. Fenestraci mezi tune-
lem a sini plicnich Zil jsme provedli u 13 pacientt (52 %).
Soudasti kardiochirurgického zakroku byla plastika vétvi
plicnice u sedmi pacientl, u dvou pacient anuloplastika
trikuspidalni chlopné (jednou pomoci anuloplastického
prstence). Pro progresivni poruchu srdec¢niho rytmu (atrio-
ventrikuldrni blokada [AVB] L-Ill. stupné) jsme planova-
né implantovali kardiostimulator u dvou pacientd, navic

u jednoho s cilem zavést resynchronizacni 1é¢bu dysfunkéni
pravé komory pfi kompletni blokadé pravého raménka. Vy-
znamnou komplikaci v poopera¢nim obdobi byla medias-
tinitida u jednoho pacienta, kterad byla Uspésné vylécena.
Hospitaliza¢ni mortalita byla nulova. Celkova mortalita po
tomto stupni korekce byla 7,7 % (2/25 pacientu). Oba ze-
mreli pacienti méli snizenou funkci pravé komory a stfed-
né az velmi vyznamnou trikuspidalni insuficienci. Jeden byl
Iécen pro exsudativni enteropatii a byla u néj provedena
reoperace — anuloplastika trikuspidalni chlopné s nasled-
nou implantaci pacemakeru pro pokrocilou AVB Il. stup-
né. Druhy zemfrel na Cekaci listiné k transplantaci srdce. Po
Ill. stupni operace byla u 5/13 pacientl uzaviena fenest-
race katetriza¢né, u jednoho pacienta s restrikci na urovni
sinového septa byla soucasné s uzavérem fenestrace pro-
vedena sifova septektomie operaci. U jednoho pacienta
jsme implantovali umélou chloper do neoaortalni pozice
pro vyznamnou insuficienci.

Dlouhodobé sledovani

V soucasné dobé sledujeme 38 z 52 pacientl operova-
nych pro HLHS se stfedni dobou sledovani 7,75 roku (7,3
mésice — 14,3 roku). Pravdépodobnost preziti pacientl
do jednoho/péti/deseti let véku je 77/77/71 % (obr. 5).
Celkovéa mortalita souboru je 27 % (14/52 pacientu). Sou-
hrnny prehled poctu provedenych stuprovitych operaci
a naslednych reintervenci pro rezidudlni nalezy u pacien-
t0 operovanych pro HLHS pfindsi obrdzek 6. Typy a pocet

Pravdépodobnost

0,2 1

0,0 - - - - - - -
0 2 4 6 8 10 12 14
Vék (roky)

Obr. 5 - Pravdépodobnost pieziti pacienti operovanych pro HLHS

Tabulka 4 - Pocet a typ neobligatornich reintervenci u 24 pacientt
N=17

BT spojka 5
Trikuspidalni chlopen (dvakrat TVAR)

Operace

Plastika plicnic

4
3
Plastika aortalniho oblouku 2
Sifova septektomie 2

1

Néhrada neoaortalni chlopné

Katetrizace N=19
Angioplastika oblouku aorty 1"
Okluze kavokavalni kolateraly 5
Angioplastika plicnice 3

BT spojka — modifikovana arteridlni spojka Blalocka-Taussigové; TVAR — nahrada trikuspidalni chlopné.
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Dlouhodobé vysledky lé¢by déti s HLHS v Détském kardiocentru

l. stupen . stupen ll. stupen
Norwood f—— —— — BCPA TCPC
N =52 N =42 N =26
Reintervence Reintervence Reintervence
N=13 N=13 N=3
8 2 1 1

Obr. 6 - Souhrnny piehled poctu pacientti s HLHS operovanych pfi jednotlivych stupnich a absolvujicich operacni nebo katetrizacni rein-
tervence. BCPA - bidirekcni kavopulmondlni anastoméza; Norwood — modifikovana Norwoodova operace; TCPC - Uplné kavopulmonalni

spojeni.

neobligatornich reintervenci mezi jednotlivymi opera¢ni-
mi stupni shrnuje tabulka 4. Pravdépodobnost absence
neobligatornich reintervenci predstavuje obrazek 7. Ve
funkéni klasifikaci NYHA | a 1l je 37/38 pacientd (97 %),
jeden pacient (3 %) je klasifikovan jako nemocny s NYHA
lll. Pro neurologické poruchy je sledovano sedm pacientt
(18 %), dva uzivaji antiepileptickou medikaci, jeden pa-
cient s autistickymi rysy chovani absolvuje specidlni sko-
lu. Pro zjisténou dyslexii navstévuje pét pacientd specialni
zakladni $kolu pro déti s poruchami uceni.

Diskuse

V prabéhu let zazmenala lé¢ba syndromu hypoplastické-
ho levého srdce vyznamné pokroky. Ziskanim operacnich
zkusenosti a uplatnénim novych postupl v perioperacni
péci doslo ke snizeni mortality [12]. Dodrzenim semiselek-
tivnich hledisek operability pfi zahajeni programu péce
o déti s HLHS v Détském kardiocentru se podarila udrzet
mortalita na velmi pfijatelné drovni [13].

Nejkriti¢téjsim obdobim pro pacienta je I. stupen ko-
rekce, ktery je zatizeny nejvy$si mortalitou, coz jsme
potvrdili i v nasi retrospektivni studii. Ve shodé s pred-
chozimi studiemi je nizkd porodni hmotnost rizikovym
faktorem zvysSujicim mortalitu po I. stupni operace HLHS
[8,14]. Bezprostifedni pooperacni pribéh je casto prova-
zeny vyznamnou kardiopulmondlni nestabilitou. Z téchto
davodu rutinné pouzivame metodu odloZzeného uzavé-
ru hrudniku, jako prevenci nizkého srde¢niho vydeje pfi
otoku tkani s naslednou kardiomediastinalni disproporci
vedouci k srde¢ni pseudotamponadé [15].

Zavedeni techniky Sano shuntu pro zajisténi plicniho
pritoku oproti pouziti BT spojky nemélo u nasich pacien-

ta vliv na snizeni mortality po I. stupni operace. Literatu-
ra vSak poukazuje na vétsi obéhovou stabilitu po operaci
a lepsi rast plicnic vlivem pulsatilniho toku do vétvi. Ani
v dlouhodobém sledovani nepfispéla technika Sano shun-
tu k vyznamnému poklesu mortality [16,17].

Fetalni zachyt VSV v Ceské republice vykazuje vysokou
Uspésnost (odhadem > 90 %). Za poslednich 12 let nélez
HLHS do gestacniho 24. tydne konci v 87 % pfipadd umé-
lym prerusenim téhotenstvi (V. Tomek — nepublikovana
data). Vzhledem k témto skute¢nostem je pravdépodob-
né, Ze se i nadale budou k operaci dostavat ve vétsi mire
novorozenci bez prenatadlné stanovené diagnézy, ktefi
vykazuji vyssi preoperacni morbiditu. Pokud je vada dia-

0,8

0,6

04 4

Pravdépodobnost

0,0 S S (R N N N
0 2 4 6 8 10 12 14
Vék (roky)

Obr. 7 - Pravdépodobnost absence operacni nebo katetrizacni re-
intervence
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gnostikovana fetdlné, pak je porod organizovan v ne-
mocnici (FNM). Takto centralizovand péce o déti s HLHS
zahrnuje transport in utero a specializovanou néslednou
péci o kriticky nemocného novorozence véetné chirurgické
|é¢by. Tato strategie muze pozitivné ovlivnit pfedoperacni
stav pacienta, a zamezit tak Sokovym stavim vyplyvajicim
z komplexni hemodynamiky pfi uzavieni tepenné duceje
[18]. Avsak pozitivni vliv fetalni diagnostiky na mortalitu
po |. stupni operace jsme v nasem souboru neprokazali.

Déti po operaci HLHS casto podstupuji katetrizacni
nebo operacni reintervence pro vyznamné rezidualni
nalezy. Casné diagnostika, spravna indikace a G¢inna in-
tervence mohou v kone¢ném dusledku ovlivnit celkovou
mortalitu. Pfi ¢astém ambulantnim sledovani, pfedevsim
Vv prvnim roce Zivota, se zamérujeme na funkci pravé ko-
mory, funkci trikuspidalni chlopné, na vyvoj aortalniho
oblouku a rust vétvi plicnice.

| pfes nesporné Uspéchy chirurgické lécby déti s HLHS
bude dulezité jejich sledovani z pohledu neuromotoriky
a vyvojové psychologie. Poruchy chovani a poruchy kogni-
tivnich funkci se objevuji u déti s HLHS castéji nez u jinych
VSV a maji pravdépodobné zaklad v patologické hemody-
namice novorozeneckého obdobi a slozitém operacnim
zékroku [19,20]. Vyznamné neurologické poruchy byly
zjistény u 26 %, mensi neurologické poruchy u 43 % pa-
cientl po operaci HLHS. Magneticka rezonance prokaza-
la abnormality v centrdlnim nervovém systému, nejcastéji
ischemického puvodu, az u 82 % pacientl [21]. Neurolo-
gické problémy v nasem souboru vykazovalo 19 % pacien-
10 od autistickych sklond pres epilepsii s nutnosti medikace
az po lehké formy poruchy pozornosti s hyperaktivitou

Zavér

Chirurgickd paliace HLHS nabizi postizenym détem a je-
jich rodicdm nadéji na zZivot. Avsak i pfes nesporné po-
kroky v lécbé je mortalita i morbidita pacientd s HLHS
stdle vysokd. V dlouhodobém sledovani maji prezivajici
pacienti v naprosté vétsiné dobrou funk¢ni klasifikaci, od-
povidajici jinym skupindm pacientt po chirurgické paliaci
funkcné spolecné komory.

Prohlaseni autorti o mozném stietu zajmu
Autofi prohladuji, Zze v souvislosti s vySe uvedenym pfi-
spévkem nemaiji Zadny stret zajmu.

Financovani
Prace byla realizovéna za podpory Interni grantové agen-
tury MZ CR - RVO, Fakultni nemocnice v Motole 00064203.

Prohlaseni autort o etickych aspektech publikace
Prace byla vedena podle etickych zdsad Fakultni nemoc-
nice v Motole.

Informovany souhlas

Pro tuto dcisté retrospektivni a popisnou studii, kterd ne-
ovliviiuje lécebny postup, nebyl informovany souhlas po-
Zadovan.
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