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SUHRN

Konotrunkalne anomalie st vrodené chyby srdca charakterizované abnormalnym
formovanim a septaciou vytokovych traktov srdcovych komér. Ak sa v ramci pre-
natalneho echokardiografického skriningu plodu srdce vysetri iba vo $tvordutino-
vej projekcii, pri ktorej je nilez vo vicsine konotrunkalnych anomalii fyziologicky
a nezrealizuje sa désledné zobrazenie vytokovych traktov oboch komér v piat'duti-
novej projekcii, vyznamne narasta riziko prehliadnutia tychto anomalii. Prenatal-
ne echokardiografické zobrazenie srdca plodu v pit’dutinovej projekcii by tak malo
byt’ pevnou sti¢ast’ou morfologického vySetrenia kaZzdého plodu. Prenatalne diagnos-
tikovanie konotrunkalnych anomalii vyznamne prispieva k optimalizacii perinatal-
neho a postnatilneho manazmentu pacientov s tymito anomaliami a zniZuje tak ich
morbiditu a mortalitu.

Kracové slova: vrodené srdcové chyby, konotrunkalne anomalie, prenatialna echo-
kardiografia

SUMMARY

Conotruncal anomalies are congenital heart defects characterized by abnormal for-
mation and septation of ventricular outflow tracts. If the fetal heart is imaged only
from four-chamber apical view and five-chamber view is not performed, conotruncal
anomalies are often missed. Five-chamber view of the fetal heart should be an obliga-
tory part of prenatal morphological ultrasound investigation of each fetus. Prenatal
detection of conotruncal anomalies improves perinatal and postnatal management
of patients with these anomalies, and so decreases their morbidity and mortality.

Keywords: congenital heart defects, conotruncal anomalies, prenatal echocardio-
graphy
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UvoD

Konotrunkélne anomalie su vrodené chyby srdca (vi-
tium cordis congenitum — VCC) charakterizované ab-
normalnym formovanim a septaciou vytokovych traktov
srdcovych komor. Vo vicsine pripadov ide o kritické chy-
by, ktoré sa klinicky prezentuji uz v novorodeneckom

veku — a to hypoxémiou alebo kardidlnym zlyhavanim.
Zhruba v polovici pripadov ide o tzv. cirkulécie depen-
dentné od duktu, vyzadujlice v€asnu intraven6znu apli-
kaciu prostaglandinu E1 s cielom udrzat’ stabilni hemo-
dynamiku do intervencie. Kardiochirurgicky zdkrok je
nevyhnutny prakticky pri v§etkych typoch konotrunkal-
nych anomalii.
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Medzi konotrunkalne anomalie patria: Fallotova tetra-
l6gia vo viacerych anatomickych variantoch, spolo¢ny ar-
teridlny trunkus, interrupcia aortalneho obluka, D-transpo-
zicia velkych ciev, kongenitdlne korigovana transpozicia
vel'kych ciev a dvojity vytok z pravej komory™.

Zradné je, ze pri konotrunkalnych anomaliach je vo
vicsine pripadov normalny obraz vo Stvordutinovej (four
chamber — 4ch) projekcii (obrazok 1a). Preto pokial’ sa
v ramci prenatalneho echokardiografického skriningu srd-
ca nezrealizuje aj dosledné zobrazenie vytokovych traktov
oboch komor, vyznamne narasta riziko prehliadnutia kono-
trunkalnych anomalii®.

Péatdutinova (five chamber — 5ch) projekcia sa dosiahne
kranialnou angulaciou sondy zo 4ch projekcie, pricom na-
klon sa robi zo strany apexu srdca. Pri fyziologickej ana-
tomii srdca sa tak dosiahne zobrazenie vytokového trak-
tu lavej komory. Pokracujiicim naklonom sondy smerom
k hlave plodu sa postupne zobrazuje aj vytokovy trakt pra-
vej komory. Pri fyziologickom naleze by sa mali vytoko-
vé trakty oboch komor krizit' a obe velké cievy by mali
mat’ proporénu vel'kost’. Ani vo vytokovej ¢asti komorové-
ho septa by nemal byt’ pritomny komorovy defekt.

S cielom exaktné¢ho zobrazenia vytokovych traktov
oboch velkych ciev sa okrem 5ch projekcie vyuziva pro-
jekcia rovnobezna s 4ch projekciou, tzv. trojcievna (three
vessel view — 3VV) projekcia, ktord sa dosiahne postup-
nym posunom sondy zo 4ch projekcie kranialnym smerom
az do oblasti pravostrannej hornej dutej zily, kmena pluc-
nice a ascendentnej aorty®#. Uvedené cievy su za normal-
nych okolnosti usporiadané v poradi sprava dol'ava s aor-
tou ulozenou v strede, pricom najposteriérnejSou cievou je
pravostranna horna duta zila.

Kombinaciou realizacie Sch a 3VV projekcie tak mozno
pri konotrunkélnych anomalidch komplexne zhodnotit™: vy-
tokovu oblast’ komorového septa, odstupy aorty a plucni-
ce z pravej a l'avej komory, priestorovy vzt'ah velkych ciev
k pripadnému defektu komorového septa, rozmer vel’kych
ciev, ich priebeh a vzajomné postavenie, vetvenie kmena
placnice, arteridlny ductus (DA) a aortalny obluk.

FALLOTOVA TETRALOGIA (TETRALOGY OF FALLOT,
TOF)

TOF je najcastejSou cyanotickou VCC s incidenciou
1/3600 zivonarodenych deti. Na celkovom pocte vrode-
nych chyb srdca sa podiel'a 3 az 7 %®. Klasicka TOF, tvo-
riaca asi 80 % pripadov, je charakterizovana anteriornym
posunom konalneho septa, subaortalnym defektom komo-
rového septa (ventricular septal defect — VSD) aj nasada-
nim aorty nad VSD. Hypertrofia pravej komory — ako Stvr-
ta zlozka TOF — je prenatalne fyziologicka, a preto sa neda
hodnotit’. U 25 % pacientov s klasickou TOF je navyse pri-
tomny pravostranny aortalny obluk. U 30 % pacientov je
TOF asociovany s chromozémovymi aberaciami (trizomie
chromozomov 21, 13, 18) a 15 % s mikrodeléciou 22ql1,
ktora sa Casto vyskytuje s apldziou alebo hypopléaziou ty-
musu a/alebo s razstepmi pery a podnebia®.

Prenatalny obraz

Pomocnym nespecifickym znakom prenatdlneho obra-
zu pri TOF moze byt vyraznejsia angulécia osi srdca v 4ch
projekcii smerom dolava.

Typickym nalezom v 5ch projekcii je subaortalny VSD
s dilatovanou nasadajicou aortou” (obrazok 1b). Na roz-
diel od vychylenej pozdiznej osi ascendentnej aorty od ko-
morového septa pri fyziologickom srdci je pozdizna os
ascendentnej aorty rovnobezna s komorovym septom.

Plicnica je v porovnani s aortou uzsia, no pri menej za-
vaznych formach TOF mdze byt Sirka plticnice takmer
identicka so Sirkou aorty (obrazok 1c¢). Rychlost’ toku kr-
vi cez plicnicu nemusi byt zrychlena. Pri I'ahsich formach
TOF moéze byt aj kaliber ramien pl'ucnice primerany. Zaro-
ven je v 3VV projekeii pritomny normalny antegradny tok
v DA (obrazok 1d).

Naproti tomu pri zavaznych formach TOF s vyznam-
nou stendzou plucnice st ramena plicnice hypoplastické.
V tychto pripadoch v dosledku nizkeho antegradneho toku
cez plicnicu byva pritomny retrogradny tok v DA z aorty
do pltcnice (obrazok 2a).

Perinatilny a postnatilny manaZzment

Klinicka manifestacia a zavaznost’ TOF zavisia od mor-
fologie plucnice a zavaznosti plticnej stendzy.

Klasicka TOF s normalne vyvinutymi ramenami pl'icnice
a antegradnym prietokom v DA ako jedna z mala konotrun-
kalnych chyb nepatri medzi kritické VCC. Kompletna klinic-
ka manifestacia suvisi s progresiou plicnej stendzy a vyvija
sa spravidla niekol’ko tyzdiiov po narodeni. Rodickam oca-
kavajucim porod takého novorodenca sa preto moze odporu-
¢it’ porod v sekunddrnom centre. Diagndza je v prvych diioch
po narodeni verifikovana rajonnym pediatrickym kardiol6-
gom a nasledne vo veku 2 — 8 tyzdiov v detskom kardiocen-
tre. Chirurgicky sa TOF riesi kompletnou korekciou (uzéver
VSD, resekcia subpulmonadlnej stendzy, rozsirenie plicnice
pomocou transanularnej zaplaty) vo veku asi 4 — 6 mesiacov.

Na druhej strane, pri prenatalnom naleze uzsej plucnice
a s retrogradnym tokom v DA sa da predpokladat’ potreba
skorsej intervencie, vicsinou uz v novorodeneckom veku.
V tychto pripadoch je rodi¢om odporuceny porod dietata
v terciarnom centre s nutnost'ou rychleho transportu novo-
rodenca do detského kardiocentra na intravendznej infu-
zii prostaglandinu E1 (s cielom udrzania otvorené¢ho DA,
umoziujuceho potrebny prietok krvi do pltc).

Dlhodobé prezivanie deti do dospelosti s klasickym TOF
je>95 %®. Nalez retrogradneho toku v DA sa povazuje za
rizikovy faktor morbidity a mortality, ked’Ze je asociovany
s nalezom hypoplastického cievneho rieciska®?.

FALLOTOVA TETRALOGIA S ATREZIOU PLUCNICE
TOF s atréziou plicnice je menej Castym variantom,

ktory tvori asi 20 % z celkového poctu TOF. Incidencia
mikrodelécie 22q11 pri tomto type TOF je 25 %.
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Prenatalny obraz

Od klasického TOF sa 1isi atréziou plicnej chlopne. Ty-
picky st pritomné aj hypoplastické ramena plucnice. Tie
su perfundované bud’ retrogradne cez tortuézny DA, ale-
bo prostrednictvom aortopulmonalnych kolateral, najéas-
tejSie odstupujicich z descendentnej aorty!'? (obrazok 2b).
V druhom pripade v 5ch aj v 3VV projekcii absentuje DA.
Niekedy je vsak prenatalne tazké jednoznacne odlisit’ ano-
malny DA od kolateraly. Aorta je pri tejto VCC vécsinou
vyznamnejSie dilatovana.

Perinatilny a postnatdlny manaZzment

Vzhl'adom na riziko zavaznej hypoxémie novorodenca
po narodeni je matkdm ocakavajicim porod dietat’a s tym-
to typom VCC odporucany porod v terciarnom gyneko-
logickom centre s naslednym urgentnym transportom do
detského kardiocentra. Pacientovi by sa mala neodkladne
aplikovat infzia prostaglandinu E1 s ciel'om udrzat’ otvo-
reny DA a zachovat’ tak perfuziu pl'ic. Napriek tomu, ze
v pripade aortopulmonalnych kolateral nie je infuzia pros-
taglandinu E1 indikovand, pri nejednoznacnom naleze je
vzdy lepSie prostaglandin E1 podéavat’ az do spresnenia na-
lezu.

Operacné rieSenie tejto chyby spociva vo viacstupno-
vych operaciach veducich k dosiahnutiu dostatocného
antegradneho prietoku cez plucnicu spolu s uzatvorenim
VSD. Hypoplastické ramend plucnice aj aortopulmonal-
ne kolaterdly st vyznamnymi rizikovymi faktormi. DI-
hodobé prezivanie pacientov sa pohybuje v rozmedzi
61 —75 %10,

FALLOTOVA TETRALOGIA S ABSENTNOU PLUCNOU
CHLOPNOU

Tato ojedinela forma tvori asi 3 — 6 % z celkového poctu
TOF. Incidencia mikrodelécie 22q11 pri tomto type je pri-
tomna u 25 — 50 % pacientov.

Prenatalny obraz

Specifickym prenatalnym echokardiografickym nale-
zom pri TOF s absentnou, respektive dysplastickou pluc-
nou chlopnou je zdvazna pulmonalna regurgitacia. Téato he-
modynamika vedie k vyznamnej dilatacii pl'ucnice (kmeil
a ramena plicnice mozu dosiahnut’ rozmer az 18 mm) aj
k dilatécii pravej komory (obrazok 3a, 3b). Aorta na roz-
diel od inych typov TOF nie je dilatovand. Typickym nale-
zom je taktiez absencia DA(?.

Perinatilny a postnatilny manaZzment

Ako jedna z mala VCC moze byt kriticka uz prenatal-
ne. NajzavaznejsSie formy tejto chyby mézu viest’ ku kar-
dialnemu hydropsu plodu s naslednym exitom.

Najvacsim rizikom po narodeni je zavazna hypoxémia
novorodenca, sposobena utlakom bronchov dilatovanymi
ramenami plicnice. V najt'azsich pripadoch respiracnej in-
suficiencie je nutna okamzite po porode urgentnd intubéacia
s umelou pl'icnou ventilaciou.

Vzhl'adom na zavaznost tejto VCC je matkam odporu-
¢any porod v terciarnom centre, s naslednym urgentnym
transportom do detského kardiocentra. Prostaglandin E1 sa
pri tejto VCC nepodava.

Obrazok 3.



156

Operacna korekcia je u najt’azsich pacientov potrebna uz
v priebehu prvych dni po narodeni. Pozostava z uzaveru VSD,
implantacie cievnej protézy (konduitu) medzi pravii komoru
a plicnicu a zo zmensenia dilatovanych ramien placnice.

Dlhodobé prezivanie pacientov, ktori prezili fetalne ob-
dobie a boli adekvatne lieeni postnatalne, je asi 85 %.
U pacientov s perzistujucou respiracnou kompromitaciou
je v8ak iba 70 %Y.

SPOLOCNY ARTERIALNY TRUNKUS (TRUNCUS
ARTERIOSUS COMMUNIS, COMMON ARTERIAL
TRUNCUS, TAC)

TAC sa vyskytuje v incidencii 1/10000 zivonarodenych
deti"¥. Predstavuje asi 1,6 % zo vSetkych vrodenych chyb
srdca. V 30 —40 % je asociovana s mikrodeléciou 22q11.

TAC je charakterizovany jedinou vel'kou cievou odstu-
pujucou zo srdca, ktord nasada nad VSD a zabezpecuje sys-
témovu, plucnu aj korondrnu perfiziu. Semilunérna (trun-
kalna) chlopiia méze mat’ 2 — 4 cipy a je Casto deformovana
(so stendzou a/alebo s regurgitaciou).

TAC sa klasifikuje na viacero podtypov — a to podl’a mor-
fologie ramien plicnice a podl’a toho, ¢i je sprevadzany inter-
rupciou aortalneho obluka. V poslednom pripade je ascendent-
na aorta v porovnani s kmeniom plicnice hypoplasticka. Je to
jediny typ TAC, pri ktorom je DA otvoreny a je v ilom pritom-
ny antegradny tok. V ostatnych Castejsie sa vyskytujtcich pod-
typoch je aorta v porovnani s kmenom plicnice ¢i jej ramena-
mi podstatne SirSia a DA nie je pritomny. TAC je tiez v 30 %
asociovana s pravostrannym aortalnym obltikom.¥

Prenatalny obraz

Pre 4ch projekciu je typicky nalez levorotacie srdca, os-
tatny ndlez méze byt normalny. Echokardiograficky obraz
ziskany v 5ch projekeii je podobny ndlezu pri TOF. Zobra-
zuje sa vytokovy VSD s nasadajucou Sirokou cievou. Na
rozdiel od TOF sa vSak pri kranidlnejsej angulacii sondy vo
vytokovom trakte pravej komory nezobrazuje samostatny
odstup placnice. Pomocou farebného dopplerovského zo-
brazovania je tiez potrebné zhodnotit’ zdvaznost’ pripadne;j
stendzy a/alebo regurgitacie spolo¢nej trunkalnej chlopne.

Kombinaciou 5ch a trojcievnej projekcie mozno — pod-
l'a typu TAC — zobrazit:

— kratky kmen plicnice (s naslednou bifurkéaciou) odstu-
pujuci zo spolocnej vel'kej cievy;
— samostatne odstupujuce ramena plucnice z ascendentne;j

aorty s variabilnym kalibrom (obrazok 4);

— typ TAC s interrupciou aortalneho obliika — slepo kon-
¢iaci hypoplasticky aortalny obluk a pritomny DA, kto-
ry antegradne plni descendentnt aortu.

Perinatilny a postnatdlny manaZzment

Najzévaznejsie formy TAC so zdvaznou regurgitaciou
¢i stendzou spolocnej trunkalnej chlopne mézu az v 68 %
pripadov viest’ k hydropsu plodu s naslednym odumretim
plodu®™.

Rodi¢kam ocakavajucim pdérod novorodenca s TAC sa
vzdy odporuca poérod v tercidrnom centre s ¢o najskorsim
transportom do detského kardiocentra. Dévodom je vysoka
neonatalna imrtnost’ v pripade nerieSené¢ho TAC.

— Pri TAC so Sirokymi neobstrukénymi ramenami plticni-
ce uz v prvych dioch po narodeni klesa pl'ucna vasku-
larna rezistencia, ¢o vedie k zvySenému pl'acnemu prie-
toku s kardialnou a respira¢nou dekompenzaciou.

— Formy TAC s tUzkymi ramenami pltlcnice sa bez-
prostredne po narodeni, naopak, manifestuju zdvaznou
hypoxémiou.

— Pri TAC s asociovanou interrupciou aortalneho obluka
je nevyhnutnd neodkladnd intraven6zna aplikécia pros-
taglandinu E1 s cielom zachovania otvorené¢ho DA a za-
bezpecenia dostatocnej systémovej perfuzie dolnej polo-
vice tela (vratane obliciek, ¢reva ¢i pecene).

Bez ohl'adu na formu TAC nélez zavaznej stendzy a/ale-
bo regurgitacie spoloc¢nej trunkalnej chlopne klinicku situ-
aciu pacienta vyrazne deterioruje.

Skory kardiochirurgicky zakrok (v priebehu niekolkych
dni po narodeni) spociva v uzatvoreni VSD, odnati pl'icnice
a/alebo jej ramien z aorty a nasiti na prava komoru bud’ pria-
mou anastomozou, alebo pomocou cievneho konduitu. Pri for-
me s interrupciou aortalneho obluka je zaroven nevyhnutné
spojit’ aortalny oblik s descendentnou aortou. Sestroéné pre-
zivanie deti s TAC je > 90 %, avSak s vysokou (az u 50 %)
potrebou chirurgickej alebo katetrizacnej reintervencie v ob-
lasti pl'acnic!'®. Zavazna regurgitacia alebo stendza trunkal-
nej chlopne je tiez vyznamnym rizikovym faktorom mortality.

INTERRUPCIA AORTALNEHO OBLUKA
(INTERRUPTION OF THE AORTIC ARCH, IAA)

IAA je definovana diskontinuitou limenu ascendentnej
a descendentnej Casti aorty. Tvori asi 1 % vrodenych chyb
srdca. Mikrodelécia 22q11 je s IAA asociovana az u 50 %
pacientov.

Obrazok 4.
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TAA sa patologickoanatomicky klasifikuje v 3 typoch:

— najcastejsi typ B ma lumen preruseny medzi l'avou ka-
rotickou tepnou a 'avou podklacnou tepnou;

— typ A je preruseny za odstupom l'avej podkli¢ne;j tepny;

— najmene;j Casty je typ C, preruseny je medzi brachioce-
falickym trunkom a I'avou karotickou artériou.

IAA byva casto asociovany s inymi VCC — najcastej-
Sie s VSD (az v 90 % pripadov), s obstrukciou vytoko-
vého traktu lavej komory (podmienenou posteriornym
posunom konalneho septa) alebo s aortopulmonalnym
oknom.

Prenatalny obraz

Na rozdiel od koarktacie aorty, pri ktorej sa pri prena-
talnej echokardiografii v 4ch projekcii zobrazuje velkost-
na disproporcia komér v neprospech l'avej komory, sa pri
IAA typu B v 4ch projekeii zobrazuji komory bez velkost-
nej disproporcie!'”.

Vytokovy VSD s posteriérnym posunom kondlneho sep-
ta sa zobrazi az po naklone sondy z 4ch do 5ch projekcie.
Zarovei sa v tejto projekcii verifikuje uzsi kaliber aorty
v porovnani s pl'icnicou.

Kranidlnym posunom sondy sa zobrazuje uzsia ascen-
dentnd aorta vetviaca sa na brachiocefalicky trunkus a l'ava
karotickt artériu. Aortalny obluk po vydani krénych vetiev
sa slepo konci (ebrazok 5). V sagitalnej projekcii nemoz-
no zobrazit’ typicky zaobleny aortalny obluk, ale rovnd, sle-
po sa konciacu ascendentnt1 aortu, ktorej tvar moze pripo-
minat” hornt dutt zilu. Na rozdiel od nej vSak vychadza zo
stredu srdca a nie z pravej predsiene. V 3VV projekcii sa
zobrazuje $SirSia plucnica, ktora Sirokym DA plni descen-
dentnu aortu.

Perinatilny a postnatdlny manaZzment

Porod novorodencom s prenatdlne diagnostikovanou
TAA je odporti€any v terciarnom centre v blizkosti detské-
ho kardiocentra. S cielom zachovania perfuzie descendent-
nej aorty je pacientom neodkladne indikovana intravendz-
na aplikacia prostaglandinu E1.

Chirurgicka korekcia IAA spociva v anastomoéze proxi-
malneho a distalneho pahyla aorty a rieSeni asociovanych
anomalii.

Dlhodobé progndza pacientov s IAA je vyznamne zavis-
14 od pridruzenych anomalii.

D-TRANSPOZICIA VELKYCH CIEV
(D-TRANSPOSITION OF THE GREAT ARTERIES, D-TGA)

D-TGA je najcastejSou kritickou cyanotickou VCC. Vy-
skytuje sa v incidencii 0,3/1 000 zivonarodenych deti. Na
celkovom pocte vrodenych chyb srdca sa podiel'a 5 — 7 %.

Je charakterizovana diskordantnym spojenim komor
a vel'kych ciev. Aorta odstupuje z pravej a plicnica z lavej
komory, pricom obe vel'ké tepny maju nestandardny, para-
lelny priebeh. U 50 % pacientov s D-TGA mozno njst’ aso-
ciovany VSD. Dalsimi asociovanymi anomaliami st subval-
vularna alebo valvularna pl'icna stenéza ¢i koarktécia aorty.

Prenatalny obraz

Prenatalny echokardiograficky néalez v 4ch projekcii je
pri D-TGA vécsinou normalny (ebrazok 6a). V 5ch pro-
jekcii sa vSak zobrazi odstup plucnice z 'avej komory aj
aorty z pravej komory, pricom aorta je od plicnice uloze-
na vpravo a vpredu'® (obrazok 6b). KranidlnejSou angu-
laciou sondy mozno vidiet paralelny priebeh ciev aj bifur-
kaciu pltcnice (obrazok 6¢). Pri 3VV projekcii v hornom
mediastine sa na rozdiel od fyziologického nalezu zobra-
zuju iba dve cievy, a to aorta s dlh§im anteroposteriornym
priebehom a pravostrannd horna duta zila reprezentovana
jej kruhovym prierezom. Plicnicu s jej vetvenim aj DA
mozno zobrazit pri jemnom kaudalnom posune sondy. Pri-
padna subvalvularna/valvularna plicna stendza je zobrazi-
tel'na z Sch projekcie.

Perinatilny a postnatilny manaZzment

Prenatalna diagnostika D-TGA je pre prognozu pacien-
ta extrémne dolezita. Je dokazané, ze v€asna postnatalna aj
1-ro¢na pooperacna mortalita je vyznamne vysSia u pacien-
tov, ktori neboli prenatalne diagnostikovani‘®.

Obrazok 5.



158

Obrazok 6.

Vzhl'adom na rychlu progresiu hypoxémie po narode-
ni je vzdy odporuéeny porod v tercidarnom centre s ¢o naj-
skors$im transportom do detského kardiocentra so sucas-
nou intravendznou aplikaciou prostaglandinu E1. Cielom
je udrzanie otvorené¢ho DA ako skratu umoziujuceho prie-
tok neokyslicenej krvi do plac.

V pripadoch malej komunikdcie medzi predsienami sa
pacientom urgentne (ale az v detskom kardiocentre) rea-
lizuje katetrizacna balonikova atrioseptostomia s cielom
zlepSenia primieSavania okysli¢enej krvi do pravej strany
srdca a nasledne do aorty.

Chirurgickym rieSenim D-TGA je operéacia, pri ktorej sa
transsekuje ascendentna aorta a kmen plicnice. Distalne
Casti aorty a plicnice sa nasiju tak, aby boli spojené s kon-
kordantnymi komorami, t. j. aorta s 'avou a plticnica s pra-
vou komorou. Zarovei sa korondrne artérie presiju do no-
vovzniknutej aorty.

Dlhodobé prezivanie pacientov s izolovanou D-TGA je
v §pickovych centrach > 95 %. U pacientov s asociovanou
placnou stendzou ¢i koarktaciou aorty st realizované kom-
plexné operacie. Tieto asociované chyby zvySuju morbidi-
tu a mortalitu pacientov s D-TGA.

KONGENITALNE KORIGOVANA TRANSPOZICIA
VELKYCH CIEV (CONGENITALLY CORRECTED
TRANSPOSITION OF THE GREAT ARTERIES, CCTGA)

CcTGA je charakterizovana diskordantnym spojenim
predsieni a komor aj diskordantnym spojenim komor a vel-
kych ciev. LCava komora je spojena trikuspidalnou chlop-
flou s pravou predsieniou a prava komora mitralnou chlop-
flou s lavou predsienou. Zaroven, aorta odstupuje z pravej
a pltcnica z l'avej komory, pricom obe velké tepny ma-
ju paralelny priebeh. Vyskytuje sa v incidencii 0,03/1 000
zivonarodenych deti. Na celkovom pocte vrodenych chyb
srdca sa podiel'a < 1 %. CcTGA je ¢asto asociovana s dex-
trokardiou, VSD, so sten6zou plucnice, s abnormalitami
trikuspidalnej chlopne ¢i poruchami rytmu — najéastejSie
(a najzavaznejsie) s kompletnou atrioventrikularnou blo-
kadou (K-AVB)®". Na rozdiel od D-TGA vSak ccTGA nie
je cyanotickou VCC.

Obr. 6¢

Prenatalny obraz

V ramci prenatalnej echokardiografie sa ccTGA najCas-
tejSie identifikuje az nalezom paralelného priebehu ciev
v 5Sch projekcii pri inicialne faloSne fyziologickom nale-
ze v 4ch projekcii. Az pri detailnom spatnom hodnoteni
4ch projekcie vySetrujuci nachadza diskordantné spojenie
predsieni a komdr. Anatomicky prava komora sa v porov-
nani s l'avou komorou definuje pritomnost’ou vyraznejsej
trabekulizacie najma v apikdalnej oblasti, ako aj apikalnym
posunom odstupu septalneho cipu trikuspidalnej chlopne
(obrazok 7a). Castejsie je pritomny aj nalez malformova-
nej systémovej trikuspidalnej chlopne (forma Ebsteinove;j
anomalie) s réznym stupiiom trikuspidalnej regurgitacie.

V 5ch projekeii sa zobrazi odstup plicnice z anatomic-
kej Tavej komory aj odstup aorty z anatomickej pravej ko-
mory, pricom aorta je od plucnice ulozena vlavo a vpredu
(obrazok 7b). KranialnejSou angulaciou sondy mozno vi-
diet’ spomenuty paralelny priebeh ciev (priCom je potreb-
né odlisit’ od D-TGA) aj bifurkéciu plicnice. Pri 3VV pro-
jekceii v hornom mediastine sa na rozdiel od fyziologického
nalezu zobrazuju iba dve cievy; a to aorta s dlh§im ante-
roposteriornym priebehom a pravostrannad horna duté zi-
la reprezentovana jej kruhovym prierezom (obrazok 7c).
Plicnicu s jej vetvenim aj DA mozno zobrazit’ pri jemnom
kaudalnom posune sondy.

Perinatilny a postnatilny manaZzment

Klinicky priebeh aj perinatalny manazment s vyrazne
zavislé od formy ccTGA, resp. pridruzenych anomalii. Naj-
zavaznejsie formy tejto chyby asociované s K-AVB (ob-
razok 7d) ¢i ebsteinoidne malformovanou trikuspidalnou
chlopiiou mézu viest’ az ku kardidlnemu hydropsu plodu
s naslednym exitom.

Pri tychto tazkych formach indikujeme pdrod v terciar-
nom centre s okamzitym transportom do detského kardio-
centra. U novorodencov s K-AVB je nutna urgentnd implan-
tacia kardiostimulatora. Pri forméch so zdvaznou regurgita-
ciou trikuspidalnej chlopne ¢i zdvaznou plicnou stendzou je
taktiez realizovana skora kardiochirurgicka intervencia.
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obr.7a

Obrazok 7.

V pripadoch bez pridruzenych zavaznych anomalii ide
o VCC, ktora nie je kriticka ani cyanoticka, a v niektorych
optimalnych pripadoch nevyzaduje v priebehu detstva ani
opera¢nu alebo inu intervenciu.

Vzhl'adom na nekomplikovany postnatalny priebeh sa
rodickam ocakavajucim pdrod novorodenca s izolovanou
formou ccTGA moze odporucit’ porod v sekundarnom cen-
tre. Diagnézu v prvych dinoch po narodeni verifikuje pe-
diatricky kardiolog a d’alsi manazment sa realizuje v sula-
de s klinickym obrazom pacienta.

Dlhodobé 10-rocné prezivanie pacientov s izolovanou
ccTGA je udavané > 90 %?". Zavaznou neskorou kompli-
kaciu je dysfunkcia systémovej pravej komory.

Zavazna dysfunkcia pravej komory, zavazne malformo-
vana trikuspidalna chlopna aj K-AVB st povazované za ne-
gativne prognostické faktory znizujuce dlhodobé preziva-
nie pacientov s ccTGA®?,

DVOJITY VYTOK Z PRAVEJ KOMORY (DOUBLE
OUTLET RIGHT VENTRICLE, DORV)

DORV zahfia SirSie spektrum vrodenych srdcovych
chyb, ktorych spolo¢nym menovatel'om je dominantny
odstup oboch velkych artérii z pravej komory; v abso-
latnej vacsine pripadov sprevadzany pritomnym VSD@,
Vyskytuje sa v incidencii 0,1/1 000 zivonarodenych deti.
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Na celkovom pocte vrodenych chyb srdca sa podiela asi

v1-1,5%.

Hemodynamicky ndlez, klinicka manifestacia a ma-
nazment DORYV je definovany:

— lokalizaciou VSD vo vztahu k vel’kym artériam;

— pritomnost'ou alebo nepritomnostou subpulmonalnej
stendzy alebo koarktacie aorty;

— pripadnymi d’alSimi anomadliami — ako je atrézia mit-
ralnej chlopne, zavazny straddling atrioventrikuldrnej
chlopne (anomalny tipon do kontralateralnej komory) ¢i
hypoplazia niektorej komory.

Mozné typy DORV sti:

— najcastejSie sa vyskytuje variant pripominajuci TOF, pri
ktorom je VSD lokalizovany subaortalne, a zaroven je
pritomna stenéza plucnice;

— v pripade DORV so subaortdlnym VSD, ale bez pl'icnej
stendzy — klinickd symptomatoldgia, chirurgicka liecba
aj prognoza zodpovedaji hemodynamicky vyznamnému
VSD;

— variant DORV so subpulmondlnym VSD, naopak, he-
modynamicky pripomina D-TGA;

— v pripade DORV s VSD vzdialenym od oboch velkych
artérii, pripadne so zdvaznym straddlingom atrioventri-
kuldrnej chlopne, s mitralnou atréziou ¢i s hypoplaziou
jednej z komor — nie je dvojkomorova korekcia realizo-
vatel'nd a pacienti su potom rieSeni cestou jednokomo-
rovej cirkulacie s viacstupfiovou operacnou intervenciou
a s rizikovou dlhodobou prognézou.®

Prenatalny obraz

5ch projekciou v kombinacii s 3VV a 4ch projekciou
mozno zobrazit’ vietky varianty DORV.

Perinatilny a postnatdlny manaZzment

Manazment zavisi od konkrétneho typu DORV a pri-
druzenych nalezov. V pripade so subaortalnym defektom,
s normalnym vzajomnym postavenim a primeranou vel-
kostou velkych ciev aj bez d’alSich pridruzenych anoma-
lif (hemodynamicky typ podobny VSD alebo typ podobny
TOF) mozno pdrod odporucit’ v sekundarnom centre, pri
ostatnych typoch alebo v pripade diagnosticky nejasného

Tabul’ka 1. Asociované anomalie podporujiice nialez kono-
trunkalnych anomalii

nalezu je pdrod takéhoto plodu odporacany v tercidrnom
centre s naslednym prelozenim do detského kardiocentra.

Vyznam pre prax

Prenatalna echokardiograficka diagnostika konotrunkal-
nych anomalii zahfia aj pouZitie 5ch a 3VV. Dalgie pod-
porné a asociované sonografické nalezy, pri ktorych treba
mysliet’ aj na moznost’ konotrunkalnych anomalii, si uve-
dené v tabulke 1.

Nediagnostikovanie konotrunkalnych anomalii v ramci
prenatalneho morfologického skriningu zvysuje morbidi-
tu a mortalitu tychto pacientov. Klinicky sa zdvazné kono-
trunkélne anomalie prejavuju vyznamnou systémovou de-
saturdciou pacienta po narodeni alebo moznym rozvojom
kardidlneho hydropsu uz prenatalne s naslednym exitom
plodu. Je teda potrebné poznat’ tieto Specifické typy/podty-
py VCC a pri ich naleze optimalizovat’ celkovy pre- a pe-
rinatdlny manazment.

1. Medzi stavy s rizikom rozvoja hydropsu a prenatal-
neho exitu patria (tabul’ka 2):

— ccTGA s K-AVB a/alebo so zavaznou regurgitaciou
trikuspidalnej chlopne;

— TAC so zavaznou stendzou a/alebo s regurgitaciou
trunkélnej chlopne;

— TOF s absentnou plucnou chlopiiou, s vyznamnou
pulmonalnou regurgitaciou (ev. aj trikuspidalnou re-
gurgitaciou).

2. Medzi chyby s rozvojom cyandzy alebo systémovej hy-
poperfiizie po narodeni, kde v ramci vcasného post-
natdlneho manazmentu je nevyhnutna potreba udrzania
fetalnej cirkulacie (potreba perzistencie DA do inter-
vencie) pomocou prostaglandinu E1, patria:

— vSetky konotrunkéalne VCC, pri ktorych je prenatalne
nalez retrogradneho toku cez DA — TOF (ev. DORV)
s hypoplaziou plicnice, so zavaznou plicnou ste-
nézou alebo az atréziou plicnej chlopne; pricom pri
tychto chybach DA po narodeni zabezpecuje prietok
placnym rieciskom;

— vSetci pacienti s D-TGA, u ktorych DA zabezpecuje
zivotne dolezité mieSanie krvi oboch cirkulacii;

— vSetci pacienti s IAA (aj v kombinacii s TAC), u kto-
rych tok krvi cez DA zabezpecuje systémovu perfl-
ziu dolnej polovice tela.

TabuPka 2. Konotrunkalne anomalie, ktoré mézu viest’ ku
kardidlnemu hydropsu plodu

— Razstep pery/podnebia

— Aplazia’hypoplazia tymusu

— Levorotacia srdca

— Pravostranny aortalny obluk

— Nalez absentujiceho DA
v TAC (okrem typu s IAA)
v  TOF s absentnou plicnou chloptiou
v TOF s atréziou pl'icnice a aortopulmonalnymi kolateralami

DA — arteridlny duktus, TAC — spolo¢ny arteridlny trunkus,
IAA — interrupcia aortalneho obluka, TOF — Fallotova tetralogia

— ¢cTGA s K-AVB a/alebo so zavaznou regurgitaciou trikuspidalnej
chlopne

— TOF s absentnou chlopiiou so zavaznou regurgitaciou plicnej chlopne

— TAC so zavaznou regurgitaciou a/alebo stendzou trunkalnej chlopne

ccTGA — kongenitalne korigovana transpozicia velkych ciev,
K-AVB — kompletna atrioventrikularna blokada, TOF — Fallotova
tetralogia, TAC — spolo¢ny arterialny trunkus
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3. Medzi chyby, ktoré sice nie su dependentné od duktu,
ale su s rizikom vcéasného a progresivneho zhorsova-
nia klinického stavu pacienta, a teda vyzaduju intenziv-
nu kardiologicku starostlivost’, ev. aj skort operacnu in-
tervenciu, patria:

— TAC (aj bez pridruzenych zavaznych d’alSich nale-
ZOV);

— TOF s plicnou atréziou s aortopulmonalnymi kolate-
ralami.

Pri v€asnom stanoveni diagnézy VCC by terminécia gra-
vidity mala byt’ zvazovana pri konotrunkalnych anomaliach
s nepriaznivou dlhodobou prognézou (tabul’ka 3) aj v pripa-
doch, v ktorych st pritomné zavazné defekty inych orgéno-
vych systémov alebo asociované genetické anomalie.

Miesto, nac¢asovanie a spdsob vedenia porodu zavisia
od morfologického obrazu VCC a konkrétnej hemodyna-
mickej situécie plodu:

— pri VCC s vysokym rizikom hydropsu a exitu (tabul’ka 2)
je potrebné dosledné a frekventované monitorovanie plo-
du; v pripade zndmok klinickej deterioracie je indikova-
ny riadeny pdrod cisarskym rezom (aj pri nie plnej zrelosti
plodu), s ndslednym urgentnym prelozenim novorodenca
do detského kardiocentra;

— privécsine konotrunkalnych anomalii (tabul’ka 4) je in-
dikovany porod v terciarnom centre v blizkosti detskeé-
ho kardiocentra. Ked’ plod nie je ohrozeny prenatalne,
poérod moze byt v termine, vedeny prirodzenou cestou,
s naslednym transportom diet’at’a na intenzivnu jednotku
detského kardiocentra. Exaktné prenatdlne definovanie
typu konotrunkalnej anomalie indikuje alebo, naopak,
neindikuje neodkladné postnatalne intraven6zne poda-
nie prostaglandinu E1.

— V mensej Casti konotrunkdlnych anomalii, ktoré nie su
kritické v novorodeneckom veku (tabul’ka 5), moze
byt porod realizovany v sekunddrnom centre v termine
prirodzenou cestou. U tychto pacientov nasledne VCC
verifikuje rajonovy pediatricky kardioldg, vécSinou
po postnatalnej adaptacii novorodenca (t. j. od 4. dha
do 2. tyzdna zivota). Rajonovy pediatricky kardiolog
podl'a nalezu a klinického stavu dietata potom stanovi
jeho d’alsi manazment.

ZAVER

V ramci prenatalneho echokardiografického vysetrenia
patria konotrunkélne anomalie medzi najcastejSie prehlia-
dané¢ VCC. Dovodom je fakt, ze pri zobrazovani vo $tvor-
dutinovej projekcii je nalez vo vicsine tychto chyb fyziolo-
gicky. Az vyuzitim patdutinovej projekcie a kranidlnejsej
trojcievnej projekcie je mozna ich jednoznacna verifikacia;
preto realizacia aj tychto projekcii by mala byt povinnou
sucast'ou kazdého skriningového prenatalneho echokardio-
grafického vySetrenia srdca.

Stanovenie ¢o najpresnejsej morfologie a hemodyna-
mickej situacie u pacienta s konotrunkalnou VCC umoz-
nuje predvidat mozné komplikacie a optimalizovat’ ich
pre- a perinatalny manazment. Je potrebné odlisit’ zavazné

Tabul’ka 3. Konotrunkalne anomalie s najzavaZnejSou prog-
nozou

— ¢cTGA s K-AVB a/alebo so zavaznou regurgitaciou trikuspidalnej
chlopne

— TOEF/DORY s hypoplastickou plicnicou a s retrogradnym prietokom
v DA

— TOF s plicnou atréziou a aortopulmonalnymi kolateralami

— TOF s absentnou chlopfiou so zavaznou regurgitaciou pl'icnej chlopne

— TAC so zavaznou regurgitaciou a/alebo stendzou trunkalnej chlopne

— TAC s hypoplastickym pl'icnym cievnym rieciskom

— DORY so zavaznymi pridruzenymi anomaliami

ccTGA — kongenitalne korigovana transpozicia velkych ciev,
K-AVB — kompletna atrioventrikularna blokada, TOF — Fallotova
tetraldgia, DORV — dvojity vytok z pravej komory, DA — arterial-
ny duktus, TAC — spolo¢ny arterialny trunkus

Tabulka 4. Konotrunkialne anomalie, pri ktorych ma byt
porod vedeny v terciarnom centre v blizkosti detského kar-
diocentra

— D-TGA vsetky typy *
— TOF/DORV s retrogradnym tokom cez DA *

— TOF s atréziou pl'icnice a retrogradnym tokom cez DA *
alebo aortopulmonalnymi kolateralami

— TOF s absentnou pl'icnou chlopiiou so zavaznou regurgitaciou
pltenej chlopne

— TAA vsetky typy */TAC + IAA *

— TAC s primerane vyvinutou pl'icnicou a ramenami

— ccTGA s K-AVB/so zadvaznou regurgitaciou trikuspidalnej chlopne/so
zavaznymi pridruzenymi anomaliami

* nutna neodkladna intravendzna aplikacia prostaglandinu
E1 (s ciePom udrzat’ otvoreny DA), D-TGA — D-transpozicia
velkych ciev, TOF — Fallotova tetraldgia, DORV — dvojity vytok
z pravej komory, DA — arterialny duktus, IAA — interrupcia aortal-
neho obluka, TAC — spolo¢ny arterialny trunkus, ccTGA — konge-
nitalne korigovana transpozicia vel’kych ciev, K-AVB — komplet-
na atrioventrikularna blokada

TabulPka 5. Konotrunkalne anomalie, ktoré nie su kritické
v neonatalnom obdobi a ich porod moze byt’ vedeny v sekun-
darnom centre

— TOF/DORV s primeranou plicnicou a antegradnym prietokom v DA

— ¢ccTGA izolovand, bez zavaznejsich pridruzenych anomalii

TOF — Fallotova tetralogia, DORV — dvojity vytok z pravej ko-
mory, DA — arterialny duktus, ccTGA — kongenitalne korigovana
transpozicia velkych ciev

situacie s rizikom uz prenatalnej deterioracie plodu aj roz-
poznat tie VCC, ktoré sa stavaju kritickymi bezprostredne
po narodeni a vyzaduju urgentnd intenzivnu starostlivost’
a prelozenie do detského kardiocentra.

Na druhej strane podrobna a spravna analyza nalezu plo-
du déava priestor na vyclenenie aj pacientov s priaznivou
hemodynamickou situaciou, u ktorych VCC nie je kritic-
ka bezprostredne v novorodeneckom veku. Perinatalny ma-
nazment takychto pacientov potom mdze byt realizovany
v sekundarnom centre blizsie k bydlisku rodicov.
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