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ABSTRAKT

V dospělé populaci stoupá počet jedinců, kteří mají vrozenou srdeční vadu (VSV). Nyní je takových pacientů 
v absolutním čísle dva- až třikrát více než dětí s VSV. Je tedy důležité zvyšovat povědomí o nejčastějších VSV 
v dospělosti – defekty síňového septa (ASD), defekty komorového septa, koarktace aorty, Fallotova tetralo-
gie (TOF) a pulmonální stenóza (PS). Jedná se o pacienty, kteří jsou v dětství po jedné nebo více operacích 
pro VSV, mají neoperovanou vadu (vada byla nevýznamná nebo inoperabilní) anebo vada nebyla dosud 
diagnostikována (nejčastěji ASD). Někteří pacienti se po dosažení dospělosti ztratí na různě dlouhou dobu 
z dispenzarizace. Díky časté absenci symptomů i při hemodynamicky významných vadách lékařskou péči 
dlouho nevyhledávají. My uvádíme případ 46letého muže s postupně progredující pulmonální regurgitací 
(PR) po chirurgické valvulotomii pro PS v deseti letech. Tento pacient i přes sledování kardiologem nebyl 
odeslán do specializovaného centra k referenčnímu vyšetření a po fyzické zátěži u něj došlo k oběhové zás-
tavě na podkladě fi brilace komor (FK).

© 2017, ČKS. Published by Elsevier Sp. z o.o. All rights reserved.

ABSTRACT

The number of adult patients with a congenital heart defect has increased. They are 2–3 times more nu-
merous than children suffering from congenital heart defects, therefore, it is important to be aware of the 
most frequent congenital heart defects in adulthood – atrial septal defect, ventricular septal defect, aortic 
coarctation, tetralogy of Fallot and pulmonary stenosis. These patients either underwent one or more opera-
tions in childhood, or were not operated at all (defect was not significant or inoperable), or the heart defect 
was not diagnosed (mostly atrial septal defect). Some of the patients for various periods of time stop attend-
ing regular follow-ups and being asymptomatic (even in cases of hemodynamically significant defects), 
they do not seek medical attention. We present the case of a 46-year-old man with gradually progressing 
pulmonary regurgitation after surgical valvulotomy at 10 years of age. Despite regular follow-ups by the 
cardiologist, the patient was never referred to a specialized center and cardiac arrest caused by ventricular 
fibrillation occurred after physical exercise.
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Úvod 

Pulmonální stenóza tvoří 6 % všech vrozených srdečních 
vad v dětství. Pokud je provedena u izolované pulmonální 
stenózy v dětství chirurgická valvulotomie nebo balonko-
vá valvuloplastika, je nutné v dospělosti počítat s rizikem 
vzniku významné pulmonální regurgitace [1].

Kasuistika 

Nyní 46letý muž podstoupil v deseti letech v Dětském kardio-
centru Fakultní nemocnice v Motole chirurgickou valvuloto-
mii pro pulmonální stenózu (PS). V dospělosti byl sledován 
v místě bydliště ambulantním kardiologem s opakovanými 
echokardiografi ckými kontrolami. Při absenci symptomů 
byla popisována středně těžká pulmonální regurgitace (PR) 
a dilatovaná, dysfunkční pravá komora (PK). V centru pro 
VSV konziliárně vyšetřen nebyl. Do našeho kardiocentra byl 
bez znalosti anamnézy VSV přivezen záchrannou službou po 
kardiopulmonální resuscitaci (KPR) pro oběhovou zástavu na 
podkladě fi brilace komor (FK) při sjezdovém lyžování. Pacient 
byl celkem pětkrát defi brilován a k návratu spontánní cirku-
lace (ROSC) došlo za 25 minut. Na vstupním elektrokardio-
gramu (EKG) byla fi brilace síní s blokádou pravého Tawarova 
raménka (RBBB) s komplexem QRS šíře 140 ms (obr. 1). Při pří-
jmu na koronární jednotku byla echokardiografi cky zjištěna 
dilatovaná, dysfunkční pravá komora (PK) (obr. 2), významná 
trikuspidální regurgitace 4/4 a těžká pulmonální regurgitace 
4/4. Z tohoto důvodu bylo nejdříve pomýšleno na akutní plicní 
embolii jako příčinu oběhové zástavy a byla podána systémo-
vá trombolýza. Následně však byla plicní embolie pomocí CT 
angiografi e vyloučena. Po doplnění osobní anamnézy a jíc-
nové echokardiografi e (TEE) byla diagnostikována významná 
PR (obr. 3, 4, 5) jako primární příčina dilatace, dysfunkce PK 

a oběhové zástavy. Koncentrace N-terminálního fragmentu 
natriuretického propeptidu typu B (NT-proBNP) byla 402 pg/l. 
Pacient byl poté přeložen na Kardiochirurgické pracoviště 
Nemocnice Na Homolce. Ve spolupráci dětského a dospělého 
kardiochirurga byla provedena náhrada pulmonální chlopně 
bioprotézou (PVR) a plastika trikuspidální chlopně (TVP). Doba 
mimotělního oběhu (ECC) činila 100 minut. Následně byla pro-
vedena programovaná stimulace komor a pro indukci setrva-
lé monomorfní komorové tachykardie (indukována pouze 
jedna morfologie) byl pacientovi implantován kardioverter-
-defi brilátor (ICD). Mapování a ablace substrátu komorové 
tachykardie v PK nebyla zatím provedena vzhledem k pravdě-
podobné náročnosti výkonu v terénu remodelované PK. Dva 
roky po reoperaci je pacient v dobrém stavu, má subjektivně 
větší výkonnost než dříve a začal opět sportovat (i když byl 
před operací bez větších obtíží). Echokardiografi cky je patrná 
dobrá funkce pulmonální bioprotézy (bez patrné regurgita-
ce) (obr. 6), je přítomna pouze lehká trikuspidální regurgitace 
1/4 kolem elektrody ICD a trvá středně těžká dysfunkce, lehce 
dilatované PK (obr. 7). Rychlost vlny S´ trikuspidálního anulu 
je 9 cm/s a E/É je 11. End-diastolická plocha pravé komory (RV 
EDA) se zmenšila z 50 cm2 na 33 cm2 a end-systolická plocha 
pravé komory (RV ESA) se zmenšila z 37 cm2 na 23 cm2. Frakční 
změna plochy (fractional area change, FAC) se zlepšila z 0,25 
na 0,30. Na EKG přetrvává obraz RBBB (obr. 8). Komplex QRS 
je však užší – 120 ms (proti 140 ms před operací), což odpovídá 
zlepšení funkce PK oproti stavu před operací. Dle výpisu pa-
měti ICD nebyla dosud detekována žádná epizoda komorové 
tachykardie či FK.

Diskuse

Vrozená srdeční vada (VSV) je morfologická anomálie srdce 
a velkých cév přítomná při narození. Výskyt VSV je udáván 

Obr. 1 – Vstupní EKG s fi brilací síní a RBBB. RBBB – blokáda pravého Tawarova raménka. 
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Obr. 2 – Zobrazení dilatované pravé komory – šipka

Obr. 3 – TEE – patrný vlající cíp pulmonální chlopně – šipka, nad 
chlopní je dilatovaná plicnice. TEE – jícnová echokardiografi e.

Obr. 4 – TEE – CFM významné PR, šipka. CFM – barevné dopplerov-
ské mapování; PR – pulmonální regurgitace; TEE – jícnová echokar-
diografi e.

Obr. 5 – Zpětný diastolický tok o nízké rychlosti při použití CW jako 
známka významné PR – šipka. CW – kontinuální dopplerovské ma-
pování. 

Obr. 6 – CW na pulmonální bioprotéze dva roky po operaci. CW – 
kontinuální dopplerovské mapování. 

Obr. 7 – Zobrazení pravé komory dva roky po PVR – šipka. PVR – 
náhrada pulmonální chlopně bioprotézou. 
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s výskytem 6–12 na 1 000 živě narozených dětí. Vada se 
může projevit kdykoliv během života. Vzhledem ke skvě-
lým výsledkům dětské kardiochirurgie a intenzivní péče se 
dospělosti dožívá 85–95 % jedinců. Každý rok tedy přibý-
vá v ambulancích dospělých kardiologů mnoho pacientů 
s VSV. Na jeden milion obyvatel připadá asi 2 800–4 090 do-
spělých s VSV [1,2]. V České republice máme v současnosti 
přibližně 30 000 dospělých pacientů s VSV [3]. Minimálně 
50 % těchto jedinců bude potřebovat další specializovanou 
péči v dospělosti [2,3]. V dospělém věku jsou navíc přítomny 
početnější arytmie a získané vady, které vznikají v souvislos-
ti s VSV a reziduálními nálezy po operacích. 

Pulmonální stenóza tvoří 6 % výskytu všech VSV v dět-
ství, v dospělosti to je 6–10 %. Pulmonální stenóza je skoro 
vždy vrozená. Vyskytuje se izolovaně nebo jako součást 
komplexních vad. Izolovaná PS je nejčastěji valvulární. 
Je dána srůstem komisur s centrálním otvorem na jemné 
chlopni. V 15 % je chlopeň dysplastická. V dospělosti do-
chází posléze ke kalcifi kaci abnormální pulmonální chlop-
ně [1,2,4]. Významná PS je v dospělosti echokardiografi cky 
defi nována plochou pulmonálního ústí (PVA) < 0,5 cm²/
m² a středním gradientem > 40 mm Hg. Vzhledem k mož-
nému podhodnocení by měl být gradient vždy korelován 
s rychlostí trikuspidální regurgitace.

Prvním prováděným výkonem na pulmonální chlopni 
byla chirurgická valvulotomie. Od roku 1982 je k dispozici 
perkutánní balonková valvulotomie, která je v současnosti 
dominantní metodou. Chirurgické řešení je dnes určeno 
pro dysplastické chlopně a při výskytu PS jako součásti kom-
plexní VSV [1,2]. Po chirurgické nebo katetrizační léčbě 
izolované PS je udáváno 25leté přežití v 97 % [1]. Až 70 %
pacientů má po takovém výkonu různě závažnou PR, 
méně často po balonkové valvuloplastice [5]. Po chirurgic-
ké valvulotomii PS v dětství bývá v dospělosti často nutná 
reoperace pro významnou PR [1]. Další příčinou význam-
né PR v dospělosti je transanulární záplata pulmonální 

chlopně u jedinců po korekci TOF [1,5]. Raritní příčinou je 
syndrom chybějící pulmonální chlopně a izolovaná kon-
genitální PR. 

Pulmonální regurgitace se funkčně liší od aortální re-
gurgitace. K dekompenzaci tedy vedou situace zvyšující 
tlak v plicnici – periferní stenóza plicnice, získané plicní 
choroby, dysfunkce levé komory (LK) a arteriální plicní hy-
pertenze [5]. Důsledkem dlouhodobého objemového pře-
tížení je progresivní dilatace PK, vznik dysfunkce PK, tri-
kuspidální regurgitace s následným vznikem intolerance 
zátěže, s rizikem komorových tachykardií při mechanicko-
-elektrické remodelaci PK a náhlé srdeční smrti (NSS). Šířka 
komplexu QRS > 180 ms je vysoce senzitivním prediktorem 
vzniku setrvalé komorové tachykardie a NSS. Klinicky je 
významná PR velmi dlouho dobře tolerovaná. Vznik obtíží 
znamená většinou přítomnost již dysfunkční PK.

Základní a nejdostupnější diagnostickou metodou je 
echokardiografi e. Typická je dopplerovská křivka (obr. 5), 
kdy je přítomný laminární zpětný diastolický tok o nízké 
rychlosti. Echokardiografi cké vyšetření pulmonální chlop-
ně je vzhledem k velmi málo četnému výskytu významných 
patologických nálezů v dospělosti opomíjeno. Pro relativ-
ně horší vyšetřitelnost může být nález přehlédnut nebo 
špatně interpretován. Pro správné dopplerovské zobraze-
ní je nutné dosáhnout co nejmenšího incidenčního úhlu. 
U pulmonální chlopně toho dosáhneme lépe z paraster-
nálních projekcí než při jícnovém vyšetření. Zpětný diasto-
lický tok o nízké rychlosti při významné PR může být myl-
ně považován za normální nález. Vyšetření pacienta s VSV 
a zejména s komplexní VSV je velmi obtížné a specifi cké. 
Vyžaduje dlouhodobé zkušenosti s interpretací echokar-
diografi ckých nálezů a neméně důležitou následnou kli-
nickou rozvahu. Chybou je dospělého pacienta s VSV ne-
poslat k vyšetření do specializovaného centra.

Zlatým standardem ke stanovení objemů, funkce PK 
a kvantifi kace PR je magnetická rezonance srdce (CMR). 

Obr. 8 – EKG dva roky po operaci – sinusový rytmus a RBBB s užším komplexem QRS. RBBB – blokáda pravého 
Tawarova raménka.
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Magnetická rezonance srdce navíc dobře zobrazí pulmo-
nální arterii, aortu, periferní stenózy pulmonálních te-
pen, konduit, vztah srdečních struktur ke sternu a rozsah 
fi brózy PK [4–6]. 

Optimální načasování PVR je zásadní pro zachování 
funkce PK (ne příliš pozdě) a vyhnutí se časné další výmě-
ně chlopně (ne příliš brzy) [5]. Načasování reoperace pro 
významnou PR u pacientů po korekci TOF v dětství zkou-
mali Therrien a spol. Vyšetřili pomocí CMR skupinu 17 pa-
cientů a prokázali signifi kantní redukci objemů PK u pa-
cientů, kteří neměli end-diastolický objem PK > 170 ml/m ² 
a end-systolický objem LK > 85 ml/m². Systolická funkce PK 
se signifi kantně nezměnila [7]. Podobné výsledky pomocí 
echokardiografi e prokázali i Šrefl ová a spol. [8]. Obecně 
je doporučeno provést PVR před vznikem těžké dysfunk-
ce nebo dilatace PK, i když většina poznatků pochází od 
pacientů s TOF [9]. Používá se nejčastěji bioprotéza nebo 
homograft. Vzácně lze použít při indikaci trvalé antikoa-
gulační terapie i mechanickou protézu. Životnost biopro-
téz u dospělých se předpokládá na 10–20 let [9]. 

Perkutánní implantace pulmonální chlopně (PPVI) je 
možnou alternativou k izolované chirurgické PVR u pa-
cientů, kteří mají biologickou protézu nebo konduit 
(většinou homograft, může jít i o xenograft) s význam-
nou stenózou nebo regurgitací [9,10]. Momentálně je 
v klinickém užívání nejdéle chlopeň Melody (Medtronic) 
s dobrými krátkodobými i dlouhodobými výsledky a nově 
i chlopeň Edwards SAPIEN. Mezi možné komplikace patří 
komprese pravé koronární arterie (5 %), vzácně disekce 
aorty, ruptura pulmonální arterie/konduitu nebo emboli-
zace chlopně. Riziko fraktury stentu chlopně se podařilo 
snížit prestentingem cílové zóny implantace. U chlopně 
Melody je udáváno vyšší riziko infekční endokarditidy (IE) 
[9]. Správné načasování PVR u asymptomatických nemoc-
ných je obtížné. Možnost PPVI snižuje práh k provedení 
náhrady chlopně. Časný přístup k intervenci (chirurgické 
i katetrizační) musí být zvážen proti periprocedurálnímu 
riziku, riziku vzniku IE, nutnosti další reoperace a poten-
cionálnímu zmenšení efektivní plochy pulmonálního ústí 
při opakování PPVI během dalšího života jedince [9].

Dysfunkce a selhávání PK je spojeno s mnoha VSV. Pří-
činou jsou myokardiální fi bróza v důsledku předoperační 
hypoxemie a tlakového přetížení, jizvy po ventrikulotomii 
nebo dlouhodobé objemové přetížení při významné PR. 
Blokáda pravého Tawarova raménka je pak na povrcho-
vém EKG obrazem dyssynchronie PK. To vysvětluje, proč 
i u našeho pacienta nedošlo k normalizaci funkce PK po 
provedení PVR [11]. Jako možnost další léčby se u symp-
tomatických pacientů nabízí resynchronizační léčba pra-
vé komory (RV-CRT), jejíž pozitivní vliv (klinické zlepšení 
a zúžení komplexu QRS) popsali roku 2003 u skupiny paci-
entů s VSV Dubin a spol. [12]. Mechanismem pravokomo-
rové elektromechanické dyssynchronie se zabývali i Hui 
a spol. u skupiny 46 pacientů po chirurgické korekci TOF 
[13]. Pozitivní vliv RV-CRT u pacienta po operační korekci 
TOF prokázali Kubuš a spol. a stejně tak Janoušek a spol. 
ve studii u 25 pacientů s VSV [11,14]. Indikační kritéria k tr-
valé RV-CRT ale zatím nejsou určena. Do budoucna by tato 
metoda mohla být dobrou volbou k ovlivnění progrese re-
modelace PK u vybraných pacientů po operaci VSV.

U našeho pacienta bylo jedinou možností chirurgické 
řešení. Ve shodě s literaturou přítomnost RBBB a širokého 

komplexu QRS poukazovala na těžkou dysfunkci dilato-
vané PK. Stejně tak po operaci došlo pouze k částečnému 
zmenšení a zlepšení funkce PK, což je ale patrné na zúže-
ní komplexu QRS. 

Závěr 

Naše kasuistika demonstruje nutnost pečlivého, přede-
vším echokardiografi ckého sledování pacientů po chi-
rurgické korekci pulmonální stenózy v dětství. Absence 
symptomů může vést k podcenění progrese pulmonální 
regurgitace. Výsledkem pak bývá deteriorace funkce pra-
vé komory se zvyšujícím se rizikem náhlé srdeční smrti na 
podkladě komorových arytmií. EKG je další metodou, kte-
rá může poukázat na zhoršující se funkci LK nebo PK. Je 
tedy vhodné mít alespoň obecný přehled o problematice 
VSV. Každý dospělý pacient s VSV by měl být minimálně 
jedenkrát vyšetřen ve specializovaném centru ke stanove-
ní přesné diagnózy, návrhu další léčby a dalšího sledování. 
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