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Uvod: Mensi ¢ast vrozenych srdeénich vad je tvofena skupinou, kterou souborné oznacujeme jako vady s funkéné jedinou komorou.
Jedinym fesenim pro tyto pacienty je série paliativnich kardiochirurgickych zakrokd, jejichz cilem je vytvoreni tzv. Fontanovské
cirkulace. Cilovou operacije v soucasné dobé uplné kavopulmondlni spojeni (Total Cavopulmonary Connection, TCPC), pfi kterém je
napojena horni duta Zila na vétev plicnice pfimo a dolni duta Zila prostifednictvim intrakardidIniho nebo extrakardialniho konduitu
bez chlopné. Srdce je z plicniho obéhu vyfazeno a funkéné jedina srde¢ni komora je zapojena pouze do systémového obéhu.
Soubor a metodika: Cilem prace byla analyza poctu nutnych operacnich a katetriza¢nich zakrok a jejich typu v populaci
pacient s TCPC (N = 407) z jediného celostatniho centra pro lé¢bu vrozenych srdec¢nich vad v détském véku.

Vysledky: Pravdépodobnost 10 a 20letého prezZiti pacientd v souboru byla 96 a 92 %. V souboru bylo béhem sledovani
provedeno 1 128 kardiochirurgickych operaci, 299 intervencnich katetrizaci a 738 diagnostickych katetrizaci.

Zaveér: Celkové dlouhodobé pieziti je v populaci pacientt s TCPC v Ceské republice velmi dobré. Tito pacienti jsou viak zatizeni
velkym poctem nezbytnych kardiochirurgickych i katetriza¢nich zakrokda.
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Catheterisation Interventions in Patients with Total Cavopulmonary Connection

Background: A small proportion of congenital heart disease cases are united under the diagnosis of a functionally single ventricle.
The only management strategy for this group of patients is a series of palliative surgical procedures creating a unique situation of the
so-called Fontan circulation. Currently, total cavopulmonary connection (TCPC) is the target intervention in which the superior vena
cava is connected directly to the pulmonary artery branch and the inferior vena cava via a valveless intracardiac or extracardiac conduit.
The heart is excluded from the pulmonary circulation and the functionally single ventricle is connected only to the systemic circulation.
Patients and methods: We aimed to analyse the number of cardiac surgical and catheterisation procedures in a population of
patients with TCPC (N = 407) treated in a single paediatric centre covering the whole region of the Czech Repubilic.

Results: The 10-year and 20-year survival probability rates in our study group were 96% and 92%, respectively. A total of 1,128 cardiac
surgical procedures, 299 catheterisation procedures, and 738 diagnostic catheterisations were performed.

Conclusion: Overall, long-term survival in the population of TCPC patients in the Czech Republic is favourable. However, this group
of patients requires a high number of repeated cardiac interventions.

Key words: congenital heart disease, functionally single ventricle, total cavopulmonary connection, catheterisation intervention.

Uvod

Mensi ¢ast vrozenych srdecnich vad je
tvofena skupinou, kterou souborné ozna-
¢ujeme jako vady s funk¢né jedinou komo-
rou. Jsou to takové vady, u kterych zadnym
chirurgickym zakrokem nejsme schopni

vytvofit dva oddélené krevni obéhy pod-
porované dvéma komorami. Morfologicky
sem patfi dvojvtokova leva nebo prava ko-
mora, trikuspidalni nebo mitralni atrézie,
hypoplazie pravé nebo levé komory a dal-
$i komplexni srde¢ni vady. Jedinym fese-

nim pro tyto pacienty je série paliativnich
kardiochirurgickych zakrokd, jejichz cilem
je vytvoreni tzv. Fontanovské cirkulace.
Fontanova operace byla poprvé provedena
v roce 1968 a publikovana kardiochirurgem
Francisem Fontanem v roce 1971 (1). Princip
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Obr. 1. Schéma operacnich kroka u trikuspiddini atrézie. A — Systémovy Zilni ndvrat se pres foramen
ovale dostdvd do levé siné, kde po promichdni s okyslicenou krvi z plicni Zil Usti mitrdini chlopni do
funkcné jediné komory. Smisend krev je distribuovdna plicnici a aortou do plicniho a systémového
obéhu. V pfipadé neptitomnosti stendzy plicnice je nutné v této fdzi provést banddz (zuZeni) plicnice.
B - Bidirekcni kavopulmondIni anastomdza. Je napojena horni dutd Zila na pravou plicni tepnu, zrusen
kmen plicnice a pfipadné rozsiten otvor v sifiové pfepdzce. C — TotdIni kavopulmondini spojeni. Dolni
dutd Zila je odpojena od pravé siné a spojena extrakardidlnim konduitem s pravou plicni tepnou,
v pfipadé pritomnosti rizikovych faktord je vytvorena fenestrace mezi konduitem a pravou sinf

1V

SVC - horni dutd Zila, IVC — dolni dutd Zila, RPA — pravd plicni tepna, LPA — levd plicni tepna, RA — pravd sifi,
LA - levd sin, AO — aorta, SV - funkcéné jedind komora, F — fenestrace

Tab. 1. Zdkladnitypy vrozenych srdecnich vad v souboru

Diagnéza Pocet pacientt %

Trikuspidalni atrézie 83 204
Dvojvtokové levé komora 62 15,2
Dvojvytokové prava komora 58 14,3
Syndrom hypoplastického levého srdce 44 10,8
Mitrédlni atrézie 30 737
Komplexnf transpozice velkych tepen 24 59

Pulmonalni atrézie s intaktnim komorovym septem 22 541
Dvojvtokové prava komora 20 4,91
Kongenitalné korigovana transpozice velkych tepen 1 2,7
Dvojvtokovéd komora nediferencovana M 2,7
Defekt atrioventrikularniho septa 9 2,21
Jiné 33 811
Celkem 407 100

Fontanovské cirkulace se vyznamné odlisuje
od normalni hemodynamiky ¢lovéka i jinych
zivocichd. U Fontanovské cirkulace zcela chy-
bi subpulmondlni komora a systémové zily
jsou napojeny pfimo na plicni tepny. Krev je
tak do plic pohénéna zbyvajici postkapilér-
ni energii a svalovou a dechovou pumpou.
Dobfe fungujici Fontanovska cirkulace je
charakterizovédna mirné snizenym srde¢nim
vydejem a mirné zvysenym centralnim zilnim
tlakem. Naproti tomu selhdvajici Fontanovska
cirkulace se projevuje vyznamné snizenym
srde¢nim vydejem a centralnim zilnim tlakem
zvySenym k dlouhodobé netolerovatelnym
hodnotam (2).

128 INTERVENCNI A AKUTNI KARDIOLOGIE / Interv

Samotné technické feseni Fontanovské
cirkulace proslo historickym vyvojem s celou
fadou modifikaci plivodni Fontanovy opera-
ce. Posledni, a v sou¢asnosti téméf vyhradné
uzivanou modifikaci, je UpIné kavopulmonalni
spojeni (TCPC) s extrakardialnim konduitem
(3). Tomuto typu operace pfedchazela varianta
s intraatridlné vedenym laterdlnim tunelem
z dolni duté zily k plicni tepné, nevyhodami
tohoto postupu byly netésnosti v tunelu, jeho
mozna dilatace nebo deformace a vznik aryt-
mii. Ur¢itou nevyhodou uziti extrakardialniho
konduitu je naopak mozny vyvoj jeho rela-
tivniho zlUzeni s rlstem, zejména pokud je

TCPC kompletovano pfi hmotnosti nizsi nez
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15 kg (4). Kompletace Fontanovské cirkulace
se rozdéluje do dvou krokd. V prvnim kroku se
napoji na pravou plicni tepnu horni dutad Zila,
tato operace se obvykle provadi ve véku 3 az
6 mésicq, pricemz zalezi na anatomii konkrétni
srde¢nivady. V soucasné dobé je nejcastéji pro-
vadéna bidirekéni kavopulmonalinianastoméza,
tedy piimé napojeni horni duté Zily na pravou
vétev plicnice s ponechanou kontinuitou do levé
vétve. Této operaci ve vétsiné piipadl predchazi
jesté novorozenecky zakrok rGizného typu, jehoz
ucelem je zabezpeceni pfiméfeného plicniho
pratoku a ochrana plicniho cévniho fecisté pred
hypertenzi. Findlnim krokem je pak nejcastéji
ve véku 4 az 6 let doplnéni extrakardidlniho
konduitu spojujiciho dolni dutou Zilu a pravou
vétev plicnice (obr. 1).

V nasi praci se zabyvdme pouze pacienty
s nejnovéjsi variantou, a sice totalnim kavopul-
monalnim spojenim (TCPC) (5). Pro spravnou
funkénost Fontanovské cirkulace je nezbytné
splnéni fady podminek. K jejich posouzeni
byva uzivédno Fisherovo skére, podle kterého
Ize pacienty ohodnotit dle miry rizika selhani
Fontanovské cirkulace (6). U pacientl se zvyse-
nym rizikem je obvykle pfi totalnim kavopulmo-
ndlnim spojeni vytvofen maly 3-4 mm otvor —
fenestrace — mezi tunelem TCPC a systémovou
sini. Fenestrace pfi zvysené plicni cévni rezis-
tenci nebo hrani¢ni kapacité plicniho cévniho
recisté snizuje tlak v systému TCPC za cenu ur¢ité
arteridlni desaturace. U ¢asti pacientli docha-
zi v dlouhodobém sledovani ke spontannimu
uzavéru fenestrace, u ¢asti pacient s priznivymi
nalezy je indikovan jeji elektivni katetriza¢ni
uzavér, u rizikovych pacientd se mize fenestrace
ponechat prichodna dlouhodobé.

Pacienti s TCPC vyzaduji béhem svého Zivo-
ta nékolik kardiochirurgickych zakroku, k pfesné
diagnostice jsou obvykle nutnd hemodynamic-
ka i angiograficka data ziskana z komplexnich
diagnostickych katetrizaci, a zaroven je nutné
funkci systému optimalizovat s pomoci katetri-

zacnich intervenci.

Cil prace

Retrospektivni analyza souboru paci-
entd s TCPC z jediného celostatniho centra
pro 1é¢bu vrozenych srdecnich vad v dét-
ském véku. Analyza poctu nutnych operacnich
a katetriza¢nich zakroku a jejich typl v této
populaci.
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Soubor pacientli a metodika

V sledovaném obdobi 1991 az 2020 bylo
na nasem pracovisti provedeno TCPC u cel-
kem N =407 pacientt. Konec sledovani soubo-
ru byl stanoven k 31. 12. 2020, k tomuto datu byl
soubor pacientd doplnén o Uidaje z ndrodniho
registru zemfelych a registru kardiovaskular-
nich operaci a intervenci. Median véku pacien-
G pii TCPC byl 4,97 let (IQR 3,63-6,28) a median
hmotnosti 16,7 kg (IQR 13,6-19,9). Fenestrace
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v systému TCPC byla provedena u 134 (32,9 %)
pacientl. Spektrum vrozenych srde¢nich vad
v nasem souboru ukazuje Tabulka 1.

Vysledky

Pravdépodobnost 10 a 20letého pfe-
ziti pacientl v souboru byla 96 a 92 %,
graf 1. U 7 pacientl muselo byt TCPC zru-
$eno (take-down). U 9 pacientll byla prove-
dena transplantace srdce. Celkem zemfelo

Graf 1. Pravdépodobnost preZiti, respektive preZiti bez transplantace srdce. Kaplan-Meierova

analyza, N = 407
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Graf 2. Pocet zdkrokt na pacienta, N = 407 pacientd. A — pocet operaci. B — pocet katetrizaci

A - pocet operaci

31 pacient(, ztoho 1 po transplantaci srdce.
Zakroky provedené u pacientl v prabé-
hu sledovani byly rozdéleny dle typu na
kardiochirurgické operace, interven¢ni ka-
tetrizace a diagnostické katetrizace. Pocet
jednotlivych typl zakrokl na pacienta uka-
zuje graf 2. Jedna se o kumulativni pocet
operaci, diagnostickych a intervenc¢nich ka-
tetrizaci za celou dobu sledovani pacienta
v dobé pied i po TCPC, samotné TCPC je
rovnéz zapocitano. Pocty operaci na jedno-
ho pacienta dobfe odrazeji elektivni strate-
gii dvou- az tfistupriové chirurgické paliace
(graf 2 A). Rada operaci je viak provadéna
nad ramec této strategie k feSeni dalSich he-
modynamicky vyznamnych nalez(, ¢emuz
odpovida 27,5 % pacientl se ¢tyfmi a vice
chirurgickymi vykony. Pocty diagnostickych
katetrizaci odrazeji mimo jiné standardné
provadéné vykony k posouzeni hemody-
namiky pred kompletaci TCPC (graf 2 B).
Celkem 53,6 % pacientd vsak vyzadovalo
vice nez jednu diagnostickou katetrizaci,
celkové bylo pfed TCPC provedeno 640 dia-
gnostickych katetrizaci a po TCPC 98 dia-
gnostickych katetrizaci (v téchto poctech
nejsou zahrnuty diagnostické katetrizace
provedené jako nedilnd soucast intervenc-
ni katetrizace). Ve sledované skupiné bylo
provedeno celkem 299 interven¢nich ka-
tetrizaci (179 pfed TCPC a 120 po TCPC),
pficemz v 19 pfipadech byly béhem jedné
katetrizace provedeny 2 rlizné intervence,
celkem tedy bylo provedeno 318 katetri-
zacnich intervenci. Zakladni rozdéleni typu
provedenych intervenci ukazuje graf 3.

B - pocet katetrizaci
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Graf 3. Typyintervenci, N = 318 intervenci.

ABL; 9 VPL/AS; 4

APL/STENT; 20

APL/STENT/RECOA; 22

OC/ARTER; 34

APL/STENT/PA; 34

OC/VEIN; 41

BAS/DIL_ASD; 91
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BAS /DIL_ASD - balonkovd atrioseptostomie / dilatace defektu sinového septa. OC/ FEN okluze fenestrace.
OC/ VEIN okluze vendzni kolaterdly. APL / STENT / PA angioplastika nebo stenting plicni tepny. APL /STENT
angioplastika nebo stenting jiné cévy. OC / ARTER okluze arteridini kolaterdly. APL / STENT / RECOA angi-
oplastika nebo stenting rekoarktace aorty. ABL katetrizacni ablace arytmogenniho substrdtu. VPL / AS val-

vuloplastika aortdlni chlopné

Obr. 2. A - prichodnd fenestrace z exkrakardidiniho konduitu do siné. B — Amplatziv sifiovy
okluder zavedeny ve fenestraci

V souboru bylo provedeno celkem
82 balonkovych atrioseptostomii u novo-
rozencd, u starsich déti pak 6 ziletkovych
septostomii a 3 dilatace sirfiového septa an-
gioplastickym balonem. K uzavéru fenestra-
ce jsme pouzili ve 49 pfipadech spirdly (v né-
kolika ptipadech se jednalo o umisténi dalsi
spirdly pro rezidualni zkrat), ve 24 pfipadech
jsme fenestraci uzavreli okluderem.
Déle jsme uzavfeli celkem 41 vendznich
a 24 arterialnich kolaterdl, a to bud'spiralami
nebo vaskularnimi plugy. Ve 25 pfipadech
jsme provedli angioplastiku plicni tepny,
v 9 pfipadech byl do plicni tepny zaveden
stent. Bylo provedeno 19 angioplastik pro
rekoarktaci aorty a tfikrat byl v této indi-
kaci zaveden stent. U dalSich 20 ptipada
byla provedena angioplastika nebo stenting
v jiné lokalizaci (konduit TCPC, plicni zily,
horni duta Zila, stentovani tepenné duceje
u novorozence). U 4 pacientll jsme provedli

valvuloplastiku aortalni chlopné, 9 pacientt
podstoupilo katetriza¢ni radiofrekvencni
ablaci arytmogenniho substratu.

Diskuze

Preziti pacient( v nasem souboru je velmi
dobré, nicméné neodrazi preziti celé skupiny pa-
cientl s funk¢né jedinou komorou jako takové,
nebot ¢ast pacientli zemie pfed dokompleto-
vanim TCPC a u &asti je TCPC kontraindikovano,
tito pacienti v naSem souboru logicky nejsou
obsazeni. Zajimava data k celé skupiné pacient(
s funkéné spole¢nou komorou pfindsi aktudl-
ni studie Hadjicosty et al.,, kde je 10leté preziti
77,2 %. V této studii byli z analyzy vylouceni
pacienti se syndromem hypoplastického levého
srdce, pfi srovnani zékladnich diagnéz vyslo
vyssi riziko umrti pacientlim s nebalancovanou
formou defektu atrioventrikulariho septa (7).

Nejcastéji provadénym katetrizacnim za-
krokem bylo zvétseni sifiové komunikace. Volna
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sifiovad komunikace je u vétsiny srde¢nich vad
s funk¢né jedinou komorou ddlezitym predpo-
kladem spravné hemodynamiky. Zejména jde
o volny odtok z plicnich Zil k atrioventrikularni
chlopni, protoze i mirné zvyseni postkapilarni-
ho odporu je v situaci absence subpulmonalni
komory zcela nezadouci. Restrikce je v3ak ne-
vhodnd i v ¢asné fazi Zivota v novorozeneckém
obdobi z hlediska dlouhodobého ovlivnéni
vyvoje plicni cévni rezistence.

Druhym nejcastéji provadénym zakrokem
byl uzavér fenestrace mezi systémem TCPC
a srdecni sini. Pro uzavér fenestrace se historicky
uzivaly Rashkindovy okludery a odpoutatelné
spiraly, v soucasné dobé je metodou volby uza-
vér pomoci malého Amplatzova okluderu pro
defekt sifiového septa (obr. 2). Vyjimecné byla
fenestrace uzaviena implantaci potazeného
stentu do konduitu pfi fe$eni stenézy konduitu.
Tuto techniku je také mozno pouzit k uzavé-
ru nezadouci netésnosti v systému u pacienta
s intraatrialnim tunelem. Vliv pfitomnosti fene-
strace na dlouhodobé preziti a detailni analyzu
uzéavérud fenestraci jsme jiz dfive publikovali.
V této studii jsme prokazali, Ze z celkového poctu
pacientu s vytvorenou fenestraci doslo u 12 %
k jejimu spontannimu uzavéru, u 61 % byl prove-
den instrumentalni uzavér (vétsina katetrizacné,
mensi ¢ast chirurgicky), a u 27 % musela byt
fenestrace zhemodynamickych dlivodid pone-
chana priichodna trvale, coz bylo znamkou hor-
siho funk¢niho vysledku a celkového preziti (8).

U vyznamného mnozstvi pacientl se v di-
sledku existujiciho tlakového gradientu vytvafi
rlizné typy veno-vendznich kolaterdl, které ne-
jsou zadouci. Typicky se objevuji po druhém
stupni paliace (bidirekéni kavopulmonalni ana-
stoméze) kolateraly mezi povodim hornia dolni
duté zily. Tyto kolateraly je mozno uzaviit v pfi-
padé, Ze jsou pficinou vyznamné desaturace,
pacient jesté neni ve vhodném véku k dokom-
pletovani TCPC, a zaroven tlak v povodi horni
duté zily neni nepfijatelné zvyseny (obr. 3). Déle
se vytvafi kolateraly mezi povodim systémovych
Zil a plicnich zil, které zpUsobuji desaturaci i po
dokompletovani TCPC, pfi pfiznivych tlakovych
pomérech v systému TCPC je rovnéz mozné je
uzavirat. Uzavér Zilnich kolateral u pacient( se
zvysenym tlakem v TCPC je kontraindikovén
a mUze pacienta naopak ohrozit (9). Objevuji
se také systémové arteridini kolateraly smértujici
do plicniho cévniho fecisté, zde byva moznost
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Obr. 3. A - vstfik do levé brachiocefalické Zily, z niz odstupuje komplexni kolaterdla smétujici do
povodi dolni duté Zily, horni dutd Zla je nasita na pravou vétev plicnice jako bidirekéni kavopulmondini

anastomoza. B - kolaterdla je uzaviena vaskuldrnim plugem a odpoutatelnou spirdlou

Obr. 4. A-extrakardidIni konduit napojujici dolIni dutou Zilu na pravou plicni tepnu (RPA), kterd je
centrdiné zuZend, podobné jako levd plicni tepna (LPA). B — stav po zavedeni stentu do plicni tepny,

jejich efektivniho uzavéru limitovana jejich vel-

kym mnozZstvim a mnohocetnymi vzéjemnymi
anastomozami.

Dulezitym faktorem funkéniho systému
TCPC je dostate¢nd kapacita plicnich tepen.
Pokud je pfitomna chirurgicky nefesitelna steno-
za a zaroven je dostatec¢nd kapacita periferniho
plicniho fecisté, provadime angioplastiky nebo
stenting plicnich tepen. Jedna se z funkéniho
hlediska téméf vyhradné o intervence na levé
vétvi plicnice, pficemz anatomicky jde v nékte-
rych pfipadech i o centralni ¢ast pravé vétve
plicnice. Ta se ovsem v ramci systému TCPC ocitd
funkcné vlevo od nasitych anastoméz systému,
protoze horni i dolni duta zila se napojuji na
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stent prekryvd ¢dst anatomicky levé i pravé vétve a bifurkaci plicnice

pravou vétev plicnice relativné blize k jejimu
hilovému vétveni (obr. 4).

Cast pacienti ma jako soucast zakladni
diagnézy koarktaci aorty, ktera je operovana
v novorozeneckém véku. U nékterych pacientl
dojde k vyvoji rekoarktace, u kojenctia mensich
déti byva pomérné Uspésna balonkova angi-
oplastika, u starsich pacientl mGze byt nutna
implantace stentu.

Pacienti s funk¢né jedinou komorou tvo-
fi v soucasné dobé vyznamny podil z pro-
vadénych diagnostickych katetrizaci na nasem
pracovisti. Posouzeni jejich slozité hemodyna-
miky vyZaduje velmi pfesné méreni a detailni
zobrazeni, které Ize jen ¢aste¢né nahradit jinymi
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zobrazovacimi metodami. Pfesto stale vice in-
formaci ziskavame z neinvazivnich zobrazeni,
zejména magnetické rezonance a echokar-
diografie. V nasem souboru bylo provedeno
celkem 738 diagnostickych katetrizaci, pocho-
pitelné ale musime pficist i 299 intervencnich
katetrizaci, protoze nedilnou soucasti kazdé
intervence u pacienta s funkéné jedinou ko-
morou je predchazejici diagnosticka katetri-
zace. Detailni posouzeni hemodynamiky je
naprosto nezbytné pro spravné rozhodnuti
o eventudlIni intervenci. Celkové tedy pfipada
v prdméru 2,5 diagnostickych katetrizaci na
pacienta v nasem souboru.

Zaveér

Celkové dlouhodobé preziti je v popula-
ci pacientl s TCPC v Ceské republice velmi
dobré. Tito pacienti jsou viak zatizeni vel-
kym poctem nezbytnych kardiochirurgic-
kych i katetriza¢nich zakrok(. Patfi tak mezi
nejslozitéjsi skupinu pacientd s vrozenou
srde¢ni vadou. Spravny typ intervence je
mozné zvolit pouze na zakladé detailniho
pochopeni hemodynamiky konkrétniho pa-
cienta, k jejimuz posouzeni je tieba vyuzit jak
neinvazivni zobrazovaci metody, tak i inva-
zivni katetriza¢ni diagnostiku. Tato skupina
pacientd vyzaduje katetriza¢ni intervence
velmi rdzného typu, k jejichz Uspésnému pro-
vedeni je tfeba nejen adekvatni pfistrojové
a materidlni vybaveni katetriza¢niho sélu, ale
i zkusenost celého tymu s pacienty s funkc-
né spole¢nou komorou. Naprosto kli¢ova je
spoluprace s kardiochirurgy se zkusenostmi
s vrozenymi vadami tohoto typu a moznost

fedeni pripadnych komplikaci.
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