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Tento dokument vypracovala Expertni komise pro vro-
zené srdeéni vady (VSV) v dospélosti Ceské kardiologické
spole¢nosti (CKS) jako doplnéni Narodniho kardiovasku-
larniho programu CKS z roku 2013 v oblasti problematiky
vrozenych srdecnich vad v dospélosti na podkladé Recom-
mendations for organization of care for adults with con-
genital heart disease and for training in the subspecialty
of ‘Grown-up Congenital Heart Disease’ in Europe: a po-
sition paper of the Working Group on Grown-up Conge-
nital Heart Disease of the European Society of Cardiology
z roku 2014 [1] s ohledem na aktualni podminky v Ceské
republice. Cilem dokumentu je optimalizovat poskytovani
péce dospélym s VSV v Ceské republice v celé §iFi, usnadnit
jejich prechod z détského véku do dospélosti, umoznit vy-
zkum v oboru (populace je mala a unikatni) a vyuku i tré-
nink vSech zucastnénych profesi i regiondlnich kardiologt
podilejicich se na sledovani s cilem poskytovat péci zalo-
zenou na dlkazech (,,evidence-based care”), zastupovat
zajmy oboru ve vztahu ke statnim institucim, poskytovat
informace lékarské verejnosti a pacientim, konsolidovat
zdroje.

Uvod

Incidence vrozenych srdecnich vad u novorozencl je
6-8/1 000 narozenych déti. S rozvojem pediatrické kar-
diochirurgie a kardiologie od sedmdesatych let dvacaté-
ho stoleti doslo k vyraznému nérlstu preziti do dospé-
losti, které se v soucasné dobé pohybuje okolo 90 % [2].
Prevalence viech vrozenych srde¢nich vad se odhaduje
na 12/1 000 déti a 5/1 000 dospélych a zavaznych VSV na
1,45/1 000 déti a 0,38/1 000 dospélych [3], pficemz kaz-
doro¢né dochazi k nardstu poctu dospélych s VSV o 5 %
[4]. Odhaduje se, Ze v soucasné dobé je v Evropské unii
priblizné 2,3 milionu dospélych s VSV (ve srovndni s ische-
mickou chorobou srde¢ni, kde je pocet 24 milion0) [5].
Pokud pouZijeme extrapolaci udajua uvedenych vyse,
mélo by v Ceské republice Zit pfiblizné 53 000 dospélych ne-
mocnych s VSV (véetné defektd siflového septa a bikuspidal-
ni aortdlni chlopné), z toho cca 4 000 pacientl se zadvaznymi
VSV. Pocet nemocnych sledovanych v soucasné dobé tiemi
komplexnimi centry v CR ¢&ita podle jejich databazi priblizné
9 000. Hospitalizace dospélych s VSV narostly od roku 2003
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do roku 2010 o 81,5 % a primérny vék pfi pfijeti se také
zvysil z 53, 5 na 57,5 roku [6]. Popisovany dramaticky nardst
dokonce predcil hospitalizace détskych pacientd s VSV [7].
Diky poklesu ¢asné mortality u téchto nemocnych se mo-
derni medicina nyni setkdva s dlouhodobymi komplikacemi
vrozenych srdecnich vad, jako jsou chronické srdecni selhani,
zvydené riziko infek¢ni endokarditidy, zvysend zatéz arytmi-
emi, plicni hypertenze, chlopenni vady a komplikace v tého-
tenstvi. Celou fadu z VSV mlzZeme navic zafadit mezi vzacna
onemocnéni, tzn. Ze postihuji méné nez pét osob z kazdych
10 000 [8]. Populace s VSV v dospélosti je a bude stéle relativ-
né mald, ale zarover velmi heterogenni co do jednotlivych
VSV i jejich komplikaci a pfistupu k nim. Toto doporuceni s vy-
uzitim superspecializované multioborové péce v centrech pro
VSV v dospélosti je v souladu s Narodni strategii pro vzacna
onemocnéni na léta 2010-2020, tzn. Ze umozniuje zefektivnit
diagnostiku a [écbu vzacnych onemocnéni a zajistit vsem pa-
cientdm se vzacnym onemocnénim pfistup k indikované a vy-
soce kvalitni zdravotni péci a nasledné socidlni zaclenéni [9].

Organizace péce

Péce o VSV v dospélosti v CR by méla navazat na dobre
fungujici systém péce o VSV v détském véku. Péci v dét-
ském véku pokryvd jedno specializované komplexni kar-
diovaskularni centrum (Détské kardiocentrum, Fakultni
nemocnice v Motole) s dlouhodobé vykazovanym roc¢nim
poc¢tem chirurgickych vykond mezi 400-500. Toto cent-
rum ma pfimou navaznost na celostatni sit détskych kar-
diologl a Uzce spolupracuje s neonatologickymi a pediat-
rickymi oddélenimi v celé CR [10].

V dalsim sledovani VSV v dospélosti se obdobné vyuziva
funguijici sit mezi specializovanymi centry pro VSV v dospélos-
ti (dale VSV centra), komplexnimi kardiovaskularnimi centry
(v kazdém by méla byt specializovana poradna pro dospélé
s VSV s jednim az dvéma proskolenymi lékafri), kardiologic-
kymi a internimi pracovisti v regionech a siti ambulantnich
kardiologu a praktickych Iékard. Centra VSV museji aktivné
pracovat na této siti, vytvorit fungujici zpétnou vazbu, zpfi-
stupnit konzultace a spoluvytvaret opatreni spolecné péce.

Soucasna evropska doporuceni [11] striktné nestanovu-
ji. které VSV vyZaduji péci ve specializovanych centrech pro
VSV v dospélosti a které ne. Za optimalni model je nicméné

Tabulka 1 - Jednoduché vrozené srdecni vady [12]

Bez korek¢cniho vykonu

Izolované VSV aortélni chlopné

Izolované VSV mitralni chlopné (vyjma padakové deformity, rozstépu)
Maly defekt sifiového septa

Maly defekt komorového septa bez asociovanych lézi

Lehka stenéza pulmondlni chlopné

Mald oteviena tepenna ducej

Po korekénim vykonu

Tepenna ducej

Defekt sifnového septa typu secundum ¢i sinus venosus bez rezidufi

Defekt komorového septa bez rezidui

povazovano alespor jednordzové vysetfeni pacienta s VSV
po dosazeni 18. roku véku v centru VSV, které na individu-
alni bazi stanovi daldi reZzim a ¢etnost sledovani. Podrobna
lékarska zprdva z centra VSV by méla shrnout dosavadni
pribéh onemocnéni, véetné puvodni diagndzy, viech |é-
Cebnych zasah(, komplikaci a soucasného klinického sta-
vu a stanoveni dalsi prognézy a zpUsobu sledovani. V pfi-
padech vysoké slozitosti mlze byt Zadouci pfi predavani
z kardiologie détského véku soucasna pritomnost pediat-
rického kardiologa a kardiologa pro dospélé centra VSV.

Rozdéleni VSV dle komplexity ICHS Ize pouzit i pro to, aby-
chom spravné rozhodli, ktefi pacienti by méli byt sledovani
v centru VSV [12]. VSichni pacienti se stfedné a vysoce kom-
plexnimi VSV maji byt sledovani ve spolupraci s centry VSV.
Pouze pacienti s jednoduchymi VSV (tabulkal) mohou byt
sledovani na ostatnich kardiologickych pracovistich s tim, ze
v pfipadé diagnostické ¢i terapeutické nejistoty ¢i komplikace
Ize odeslat do centra VSV pacienta s jakoukoliv VSV.

Status specializovanych center pro VSV
v dospélosti

Nadregionalni centrum poskytuje superspecializovanou
multioborovou péci o pacienty s VSV v dospélosti na nej-
vys$si urovni, taktéz provadi skolici akce v oblasti VSV.

Tomu musi odpovidat personalni, technické vybaveni
a zkusenosti s problematikou.

Personalni vybaveni

Kardiolog s odpovidajici zkusenosti s VSV (vCetné

echokardiografie) >2
Specialista na zobrazovaci metody (MR, CT) s odpovidajici
zkusenosti s VSV >1
Invazivni kardiolog s odpovidajici zkusenosti s VSV >2
Kardiochirurg s odpovidajici zkusenosti s VSV

Anesteziolog s odpovidajici zkusenosti s VSV >2
Elektrofyziolog s odpovidajici zkusenosti s VSV >1
Psycholog >1

Za odpovidajici zkusenost persondlu s VSV Ize povazovat
atestaci z prislusného specializa¢niho oboru (kardiologie,
kardiochirurgie, radiologie a zobrazovaci metody, anes-
teziologie a intenzivni medicina) a alespor dvoulety in-
tenzivni trénink v centru VSV. Je tak zajisténa dostatecna
erudice persondlu v mistech s odpovidajici koncentraci
VSV a jejich komplikaci.

Technické vybaveni

EKG

Holterovské monitorovani EKG
Zatézové EKG

Holterovské monitorovani TK
Epizodni zaznamniky arytmii
Spiroergometrie

Echokardiografie (v¢etné jicnové, 3D)
MR srdce

CT srdce
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Katetriza¢ni sal
Elektrofyziologicky sal
Implantace PM/ICD

Zaftizeni pro kontrolu funkce PM/ICD véetné dedikované
kardiostimulacni ambulance

Kardiochirurgicky operacni sal

Dale musi centrum zajistit ndvaznost na porodnické
pracovisté pro péci o téhotné s VSV, stejné jako navaznost
na dalsi obory, zejména interni (hematologie, hepatolo-
gie, nefrologie, neurologie), chirurgické (nekardialni ope-
race) a na transplantologii véetné programu dlouhodobé
mechanické podpory obéhu, na specializovana centra pro
plicni hypertenzi. Nezbytnd je také rozvinuta spoluprace
s genetiky, mikrobiology, socidlnimi pracovniky, sportov-
nimi Iékafi a paliativni péci.

Musi byt zajisténa plynula spoluprace mezi ambulant-
nim a lGzkovym provozem pro pacienty s VSV, musi byt
zfizen nonstop servis pro urgentni stavy u VSV.

Zkusenosti

Expertni komise pro VSV v dospélosti CKS doporucuje
2 000 pacientd jako minimalni pocet, ktery by centrum
VSV mélo mit ve sledovani, a to vcetné stfedné a vyso-
ce komplexnich vad (tj. vady s funkéné jednou komorou,
transpozice velkych tepen, Fallotova tetralogie, Ebsteino-
va anomalie aj.). Tento pocet odrazi odhadovanou niz-
kou prevalenci [3,13] komplexnich VSV v populaci, a tudiz
jediné koncentrovani téchto pacientd do specializova-
nych center zajisti dostate¢nou zkusenost a erudici centra
v oblasti péfe o nemocné se stfedné a vysoce komplex-
nimi vadami, ale i se vzacnymi VSV. Takovd koncentrace
péce vytvori predpoklady pro feseni Siroké skaly moznych
situaci a komplikaci u heterogenni populace s VSV.

Dale musi mit centrum VSV zajistény prisun novych pa-
cientld s VSV (détského véku a z regionl od spolupracuiji-
cich kardiologll). Centrum VSV s vyuzitim veskerého per-
sonalniho, technického vybaveni a zkusenosti musi byt
schopno poskytnout veskeré potfebné spektrum vykonu
pro tyto pacienty.

Do budoucna je vhodna strukturovana certifikace spe-
cializovaného vzdélavani pro VSV v dospélosti.

Dle informaci expertni komise tyto podminky pro spe-
cializovana centra pro VSV v dospélosti (vcetné operaci
komplexnich VSV v dospélosti) v soucasnosti splriuji tato
pracovisté:
e Centrum pro dospélé s vrozenou srdecni vadou
v ramci Kardiocentra Nemocnice Na Homolce [14],
e Centrum pro dospélé s vrozenou srdecni vadou
ve Fakultni nemocnici v Motole (Klinika kardio-
vaskuldrni chirurgie, Kardiologicka klinika, Détské
kardiocentrum, 2. lékarska fakulta Univerzity Kar-
lovy a Fakultni nemocnice v Motole), obé praZska
pracovisté s ndvaznosti na superspecializovanou
péci v oblasti srdecniho selhani, dlouhodobych
mechanickych podpor a transplantaci, komplexni
16¢bé srdecnich arytmii v Institutu klinické a expe-
rimentalni mediciny,

e Centrum komplexni péce o vrozené srdecni
vady v dospélosti BRNO v ramci Fakultni ne-
mocnice Brno (Bohunice) a Centra kardiovasku-
larni a transplantacni chirurgie Brno.
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