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Obéhova zastava u pacienta s vyznamnou pulmonalni
regurgitaci po chirurgické valvulotomii v deseti letech
pro izolovanou plicni sten6zu
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V dospélé populaci stoupd pocet jedincd, ktefi maji vrozenou srdec¢ni vadu (VSV). Nyni je takovych pacientl
v absolutnim ¢isle dva- az trikrét vice nez déti s VSV. Je tedy dlezité zvySovat povédomi o nejcastéjsich VSV
v dospélosti — defekty sinového septa (ASD), defekty komorového septa, koarktace aorty, Fallotova tetralo-
gie (TOF) a pulmonalni sten6za (PS). Jedna se o pacienty, ktefi jsou v détstvi po jedné nebo vice operacich
pro VSV, maji neoperovanou vadu (vada byla nevyznamné nebo inoperabilni) anebo vada nebyla dosud
diagnostikovéna (nejcastéji ASD). Néktefi pacienti se po dosazeni dospélosti ztrati na rGzné dlouhou dobu
z dispenzarizace. Diky casté absenci symptomd i pfi hemodynamicky vyznamnych vadach lékafskou péci
dlouho nevyhledévaji. My uvadime pripad 46letého muze s postupné progredujici pulmonalni regurgitaci
(PR) po chirurgické valvulotomii pro PS v deseti letech. Tento pacient i pfes sledovani kardiologem nebyl
odeslan do specializovaného centra k referen¢nimu vysetreni a po fyzické zatézi u néj doslo k obéhové zas-
tavé na podkladé fibrilace komor (FK).

© 2017, CKS. Published by Elsevier Sp. z 0.0. 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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Uvod

Pulmondlni stenéza tvofi 6 % viech vrozenych srde¢nich
vad v détstvi. Pokud je provedena u izolované pulmonalni
stendzy v détstvi chirurgickad valvulotomie nebo balonko-
va valvuloplastika, je nutné v dospélosti pocitat s rizikem
vzniku vyznamné pulmondlni regurgitace [1].

Kasuistika

Nyni 46lety muz podstoupil v deseti letech v Détském kardio-
centru Fakultni nemocnice v Motole chirurgickou valvuloto-
mii pro pulmonalni stenézu (PS). V dospélosti byl sledovan
v misté bydlisté ambulantnim kardiologem s opakovanymi
echokardiografickymi kontrolami. Pfi absenci symptomu
byla popisovadna stiedné tézka pulmonalni regurgitace (PR)
a dilatovand, dysfunkéni pravd komora (PK). V centru pro
VSV konziliarné vysetfen nebyl. Do naseho kardiocentra byl
bez znalosti anamnézy VSV pfivezen zachrannou sluzbou po
kardiopulmonalni resuscitaci (KPR) pro obéhovou zastavu na
podkladé fibrilace komor (FK) pfi sjezdovém lyZzovani. Pacient
byl celkem pétkrat defibrilovan a k navratu spontanni cirku-
lace (ROSC) doslo za 25 minut. Na vstupnim elektrokardio-
gramu (EKG) byla fibrilace sini s blokddou pravého Tawarova
raménka (RBBB) s komplexem QRS $ife 140 ms (obr. 1). PFi pfi-
jmu na koronarni jednotku byla echokardiograficky zjisténa
dilatovand, dysfunk¢ni prava komora (PK) (obr. 2), vyznamna
trikuspidalni regurgitace 4/4 a tézka pulmonalni regurgitace
4/4. Z tohoto dlvodu bylo nejdfive pomysleno na akutni plicni
embolii jako pficinu obéhové zastavy a byla podana systémo-
va trombolyza. Nasledné viak byla plicni embolie pomoci CT
angiografie vyloucena. Po doplnéni osobni anamnézy a jic-
nové echokardiografie (TEE) byla diagnostikovana vyznamna
PR (obr. 3, 4, 5) jako primarni pricina dilatace, dysfunkce PK

a obéhové zastavy. Koncentrace N-terminalniho fragmentu
natriuretického propeptidu typu B (NT-proBNP) byla 402 pg/I.
Pacient byl poté prelozen na Kardiochirurgické pracovisté
Nemocnice Na Homolce. Ve spolupraci détského a dospélého
kardiochirurga byla provedena nahrada pulmonaini chlopné
bioprotézou (PVR) a plastika trikuspidalni chlopné (TVP). Doba
mimotélniho obéhu (ECC) ¢inila 100 minut. Nasledné byla pro-
vedena programovana stimulace komor a pro indukci setrva-
I[é monomorfni komorové tachykardie (indukovana pouze
jedna morfologie) byl pacientovi implantovan kardioverter-
-defibrildtor (ICD). Mapovani a ablace substratu komorové
tachykardie v PK nebyla zatim provedena vzhledem k pravdé-
podobné ndrocnosti vykonu v terénu remodelované PK. Dva
roky po reoperaci je pacient v dobrém stavu, ma subjektivné
vétsi vykonnost nez dfive a zacal opét sportovat (i kdyz byl
pred operaci bez vétsich obtizi). Echokardiograficky je patrna
dobrd funkce pulmondini bioprotézy (bez patrné regurgita-
ce) (obr. 6), je pfitomna pouze lehka trikuspidalni regurgitace
1/4 kolem elektrody ICD a trva stfedné tézka dysfunkce, lehce
dilatované PK (obr. 7). Rychlost viny S” trikuspidalniho anulu
je 9 cm/s a E/E je 11. End-diastolicka plocha pravé komory (RV
EDA) se zmensila z 50 cm? na 33 cm? a end-systolicka plocha
pravé komory (RV ESA) se zmensila z 37 cm? na 23 cm?. Frakeni
zména plochy (fractional area change, FAC) se zlepsila z 0,25
na 0,30. Na EKG pretrvava obraz RBBB (obr. 8). Komplex QRS
je viak uzsi — 120 ms (proti 140 ms pred operaci), coz odpovida
zlepseni funkce PK oproti stavu pred operaci. Dle vypisu pa-
méti ICD nebyla dosud detekovana zadna epizoda komorové
tachykardie i FK.

Diskuse

Vrozena srdec¢ni vada (VSV) je morfologickd anomalie srdce
a velkych cév pritomna pfi narozeni. Vyskyt VSV je udavan
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Obr. 1 - Vstupni EKG s fibrilaci sini a RBBB. RBBB - blokdda pravého Tawarova raménka.
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Obr. 2 - Zobrazeni dilatované pravé komory - Sipka
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Obr. 3 - TEE - patrny vlajici cip pulmonalni chlopné - Sipka, nad
chlopni je dilatovana plicnice. TEE - jicnova echokardiografie.
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Obr. 4 - TEE - CFM vyznamné PR, Sipka. CFM - barevné dopplerov-
ské mapovani; PR - pulmonalni regurgitace; TEE - jicnova echokar-
diografie.
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Obr. 5 - Zpétny diastolicky tok o nizké rychlosti pfi pouziti CW jako
znamka vyznamné PR - Sipka. CW - kontinudlni dopplerovské ma-
povani.
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Obr. 6 - CW na pulmonalni bioprotéze dva roky po operaci. CW —
kontinualni dopplerovské mapovani.
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Obr. 7 - Zobrazeni pravé komory dva roky po PVR - Sipka. PVR -
nahrada pulmonalni chlopné bioprotézou.
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Obr. 8 - EKG dva roky po operaci - sinusovy rytmus a RBBB s uzsim komplexem QRS. RBBB - blokada pravého

Tawarova raménka.

s vyskytem 6-12 na 1 000 zivé narozenych déti. Vada se
mUze projevit kdykoliv béhem Zivota. Vzhledem ke skvé-
lym vysledkam détské kardiochirurgie a intenzivni péce se
dospélosti doziva 85-95 % jedincd. Kazdy rok tedy pfiby-
vd v ambulancich dospélych kardiologd mnoho pacientl
s VSV. Na jeden milion obyvatel pfipada asi 2 800-4 090 do-
spélych s VSV [1,2]. V Ceské republice mame v soucasnosti
priblizné 30 000 dospélych pacientl s VSV [3]. Minimalné
50 % téchto jedincll bude potfebovat dalsi specializovanou
péci v dospélosti [2,3]. V dospélém véku jsou navic pritomny
pocetnéjsi arytmie a ziskané vady, které vznikaji v souvislos-
ti s VSV a rezidualnimi nalezy po operacich.

Pulmonalni stendza tvofi 6 % vyskytu viech VSV v dét-
stvi, v dospélosti to je 6-10 %. Pulmondlni stendza je skoro
vzdy vrozena. Vyskytuje se izolované nebo jako soucast
komplexnich vad. lzolovana PS je nejcastéji valvularni.
Je déna srlstem komisur s centradlnim otvorem na jemné
chlopni. V 15 % je chlopen dysplasticka. V dospélosti do-
chazi posléze ke kalcifikaci abnormalni pulmonalni chlop-
né [1,2,4]. Vyznamna PS je v dospélosti echokardiograficky
definovana plochou pulmonalniho usti (PVA) < 0,5 cm?/
m2 a stfednim gradientem > 40 mm Hg. Vzhledem k moz-
nému podhodnoceni by mél byt gradient vzdy korelovan
s rychlosti trikuspidalni regurgitace.

Prvnim provadénym vykonem na pulmonalni chlopni
byla chirurgicka valvulotomie. Od roku 1982 je k dispozici
perkutanni balonkova valvulotomie, kterd je v soucasnosti
dominantni metodou. Chirurgické reseni je dnes uréeno
pro dysplastické chlopné a pfi vyskytu PS jako soucasti kom-
plexni VSV [1,2]. Po chirurgické nebo katetriza¢ni |écbé
izolované PS je udavano 25leté preziti v 97 % [1]. AZ70 %
pacientd ma po takovém vykonu rlzné zavaznou PR,
méné Casto po balonkové valvuloplastice [5]. Po chirurgic-
ké valvulotomii PS v détstvi byva v dospélosti ¢asto nutna
reoperace pro vyznamnou PR [1]. Dalsi pfi¢cinou vyznam-
né PR v dospélosti je transanuldrni zéplata pulmondlni

chlopné u jedinct po korekci TOF [1,5]. Raritni pfi¢inou je
syndrom chybéjici pulmonalni chlopné a izolovana kon-
genitalni PR.

Pulmondlni regurgitace se funkcné lisi od aortalni re-
gurgitace. K dekompenzaci tedy vedou situace zvysujici
tlak v plicnici — periferni stenéza plicnice, ziskané plicni
choroby, dysfunkce levé komory (LK) a arteridlni plicni hy-
pertenze [5]. DUsledkem dlouhodobého objemového pre-
tizeni je progresivni dilatace PK, vznik dysfunkce PK, tri-
kuspiddlni regurgitace s naslednym vznikem intolerance
z4téze, s rizikem komorovych tachykardii pfi mechanicko-
-elektrické remodelaci PK a n&hlé srde¢ni smrti (NSS). Sitka
komplexu QRS > 180 ms je vysoce senzitivnim prediktorem
vzniku setrvalé komorové tachykardie a NSS. Klinicky je
vyznamnd PR velmi dlouho dobfe tolerovana. Vznik obtizi
znamena vétsinou pritomnost jiz dysfunkéni PK.

Zakladni a nejdostupnéjsi diagnostickou metodou je
echokardiografie. Typicka je dopplerovska kfivka (obr. 5),
kdy je pfitomny laminarni zpétny diastolicky tok o nizké
rychlosti. Echokardiografické vysetfeni pulmonalni chlop-
né je vzhledem k velmi malo ¢etnému vyskytu vyznamnych
patologickych nalezl v dospélosti opomijeno. Pro relativ-
né horsi vysetfitelnost maGze byt nédlez prehlédnut nebo
Spatné interpretovan. Pro spravné dopplerovské zobraze-
ni je nutné dosdhnout co nejmensiho incidenéniho udhlu.
U pulmondlni chlopné toho dosdhneme |épe z paraster-
nalnich projekci nez pfi jicnovém vysetreni. Zpétny diasto-
licky tok o nizké rychlosti pfi vyznamné PR mUze byt myl-
né povazovan za normdlni nalez. Vysetfeni pacienta s VSV
a zejména s komplexni VSV je velmi obtizné a specifické.
VyZaduje dlouhodobé zkusenosti s interpretaci echokar-
diografickych nélezll a neméné dulezitou naslednou kli-
nickou rozvahu. Chybou je dospélého pacienta s VSV ne-
poslat k vysetfeni do specializovaného centra.

Zlatym standardem ke stanoveni objemu, funkce PK
a kvantifikace PR je magnetickd rezonance srdce (CMR).
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Magnetickd rezonance srdce navic dobfe zobrazi pulmo-
nalni arterii, aortu, periferni stenézy pulmonalnich te-
pen, konduit, vztah srde¢nich struktur ke sternu a rozsah
fibrézy PK [4-6].

Optimalni nacasovani PVR je zasadni pro zachovani
funkce PK (ne pfilis pozdé) a vyhnuti se ¢asné dalsi vymé-
né chlopné (ne pfili§ brzy) [5]. Nacasovani reoperace pro
vyznamnou PR u pacientl po korekci TOF v détstvi zkou-
mali Therrien a spol. Vysetfili pomoci CMR skupinu 17 pa-
cientl a prokazali signifikantni redukci objem0 PK u pa-
cientdl, ktefi neméli end-diastolicky objem PK > 170 ml/m?
a end-systolicky objem LK > 85 ml/mz2. Systolicka funkce PK
se signifikantné nezménila [7]. Podobné vysledky pomoci
echokardiografie prokazali i Sreflova a spol. [8]. Obecné
je doporuceno provést PVR pred vznikem tézké dysfunk-
ce nebo dilatace PK, i kdyz vétSina poznatkl pochazi od
pacientd s TOF [9]. Pouziva se nejcastéji bioprotéza nebo
homograft. Vzacné Ize pouzit pfi indikaci trvalé antikoa-
gulaéni terapie i mechanickou protézu. Zivotnost biopro-
téz u dospélych se predpoklada na 10-20 let [9].

Perkutdnni implantace pulmonalni chlopné (PPVI) je
moznou alternativou k izolované chirurgické PVR u pa-
cientl, ktefi maji biologickou protézu nebo konduit
(vétSinou homograft, maze jit i o xenograft) s vyznam-
nou stenézou nebo regurgitaci [9,10]. Momentalné je
v klinickém uzivani nejdéle chloperi Melody (Medtronic)
s dobrymi kratkodobymi i dlouhodobymi vysledky a nové
i chlopen Edwards SAPIEN. Mezi mozné komplikace patfi
komprese pravé koronarni arterie (5 %), vzacné disekce
aorty, ruptura pulmonalni arterie/konduitu nebo emboli-
zace chlopné. Riziko fraktury stentu chlopné se podafrilo
snizit prestentingem cilové zény implantace. U chlopné
Melody je udavano vyssi riziko infekéni endokarditidy (IE)
[9]. Spravné nacasovani PVR u asymptomatickych nemoc-
nych je obtizné. Moznost PPVI sniZuje prah k provedeni
nahrady chlopné. Casny pfistup k intervenci (chirurgické
i katetriza¢ni) musi byt zvdZen proti periproceduralnimu
riziku, riziku vzniku IE, nutnosti dalsi reoperace a poten-
cionalnimu zmenseni efektivni plochy pulmonalniho usti
pfi opakovani PPVI béhem dalsiho zivota jedince [9].

Dysfunkce a selhdvani PK je spojeno s mnoha VSV. Pri-
¢inou jsou myokardidlni fibréza v disledku predoperacni
hypoxemie a tlakového pretizeni, jizvy po ventrikulotomii
nebo dlouhodobé objemové pretizeni pfi vyznamné PR.
Blokdda pravého Tawarova raménka je pak na povrcho-
vém EKG obrazem dyssynchronie PK. To vysvétluje, pro¢
i u naseho pacienta nedoslo k normalizaci funkce PK po
provedeni PVR [11]. Jako moZnost dalsi 1écby se u symp-
tomatickych pacientd nabizi resynchroniza¢ni lé¢ba pra-
vé komory (RV-CRT), jejiz pozitivni vliv (klinické zlepSeni
a zuzeni komplexu QRS) popsali roku 2003 u skupiny paci-
entl s VSV Dubin a spol. [12]. Mechanismem pravokomo-
rové elektromechanické dyssynchronie se zabyvali i Hui
a spol. u skupiny 46 pacientl po chirurgické korekci TOF
[13]. Pozitivni vliv RV-CRT u pacienta po operacni korekci
TOF prokdzali Kubus a spol. a stejné tak Janousek a spol.
ve studii u 25 pacientt s VSV [11,14]. Indika¢ni kritéria k tr-
valé RV-CRT ale zatim nejsou ur¢ena. Do budoucna by tato
metoda mohla byt dobrou volbou k ovlivnéni progrese re-
modelace PK u vybranych pacientt po operaci VSV.

U naseho pacienta bylo jedinou moznosti chirurgické
feseni. Ve shodé s literaturou pfitomnost RBBB a Sirokého

komplexu QRS poukazovala na tézkou dysfunkci dilato-
vané PK. Stejné tak po operaci doslo pouze k ¢aste¢nému
zmenseni a zlepseni funkce PK, cozZ je ale patrné na zuze-
ni komplexu QRS.

Zavér

Nase kasuistika demonstruje nutnost peclivého, prede-
vsim echokardiografického sledovani pacientd po chi-
rurgické korekci pulmondlni stendzy v détstvi. Absence
symptomU muize vést k podcenéni progrese pulmonalni
regurgitace. Vysledkem pak byva deteriorace funkce pra-
vé komory se zvysujicim se rizikem nahlé srde¢ni smrti na
podkladé komorovych arytmii. EKG je dal$i metodou, kte-
ré muze poukazat na zhorsujici se funkci LK nebo PK. Je
tedy vhodné mit alespori obecny prehled o problematice
VSV. Kazdy dospély pacient s VSV by mél byt minimalné
jedenkrat vysetfen ve specializovaném centru ke stanove-
ni pfesné diagndzy, navrhu dalsi |écby a dalsiho sledovani.
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