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UvOD

1) Je vyskyt vrozenych srdeich vad vCeské republicéetny?

2) Je prenatalni detekce vrozenych grdeh vad dinna?

Maeno et al. konstatuji, Zze screening vrozenychetafdh vad je jednou
z nejdilezit¢jSich technik prenatalniho ultrazvukového viget. UZ screening
vrozenych srdénich vad umoituje detail@ diagnostikovat srdmi vadu plodu
a naplanovat vhodnou perinatalni¢péCilem screeningu je odhalit plody,
u kterych je mozny vyskyt vrozené sédé vady a odkazat je do kardiocentra.
Prenatalni diagnostika ke zlepSit osudy plad s vrozenou srd@i vadou.
(Maeno, 2011, s. 33-38) Zachyt vrozenych &nieh vad je v kazdém regionu
rozdilny. Rozdilné podminky v regionech a zemi@kojje zdravotni systém
a politické progstedi, mizou byt jednou zificin obtiZznosti pro stanoveni
efektivniho screeningového programu vrozenych ¢eridd vad. Zakladni UZ
screening je velmi jednoducha metoda i pro Mygietiho, ktery neni obeznamen
s porgkud komplikovanou srdmi anatomii. B vySeteni se vyuziva zakladniho
¢tyi-dutinového zobrazeni, kterym se posuzuje umisa velikost jednotlivych
srde&nich odditi, nevyZaduje komplexni znalosti sédéch struktur. RozEény
screening je pak metodou pro fetalni sonografiktgii se snazi zjistit dalSi

detaily a diagnostikovat vrozené stdevady. (Maeno, 2011, s. 33-38)

Pro sezndmeni s tématem mi poslouZily tyto bibliogfické zdroje:

CHALOUPECKY, VAclav a kolDétska kardiologiel.vyd. Praha: Galén, 2006.
444s. ISBN: 80-7262-406-7

MAREK, Jan.Echokardiografie. Dil 2, Pediatricka a prenatalrdhekardiografie.
1.vyd. Praha: Triton, 2003. 371s. ISBN: 80-7254-386



Pro vypracovani bakalaské prace jsem si vytyila tyto cile:
Cil 1: Nastinit historii vrozenych sréieich vad.

Cil 2: Fredlozit udaje o vyskytu vrozenych sédéch vad.

Cil 3: Poukazat na moznosti jejich prenatalni detek

Cil 4: Seznamit viejnost s n&jastjSimi vrozenymi srdé&nimi vadami.

Vyhledavaci strategie:

Zdroje ktvorlg bakaldské prace jsem nachazel#egevsSim v National Medical
Library, vc&asopiseCesko-slovenska pediatrie a v databazi UK PubMedtr&en
Recenzovanéclanky jsem vyhledavala pomoci &bhvych slov, kterd jsem
si zvolila: vrozené srami vady, prenatélni screening, ¢eéo dti a dosglé
s vrozenou srdmi vadou, incidence vrozenych sédeh vad. Ve vyhledavacim
obdobi, od listopadu 2011 do dubna 2012, jsem r&skem 4&lanki, z nichz bylo
pouze 24 zdrdj relevantnich. \Eeském jazyce jsem pouzila 2Gnki a v jazyce
anglickém 4. Ostatni zdroje nevyhovovaly poZadavike zpracovavani bakatké

prace.



1 HISTORIE VROZENYCH SRDE CNICH VAD

Riedel piSe, Ze naSe ny$i predstavy o vzniku vrozenych skgech vad nemaji
pavod v nedavnych dobach. Jiz v davné minulosti tdoyhe jen predsudky
a primitivni teorie. Leonardo da Vinci (1452-15X9avdpodobré popsal jako prvni
vrozenou srdii vadu. Také ndjklad dokumentoval v publikaci Quaderni
d” Anatomia oteiené foramen oval& defekt septa sini. Nathaniel Highmore tvrdil,
Ze kuza¥ru foramen ovale a tepennécdie dochézi § pocatku dychani. Byl
pieswdéen o tom, Zeificinou kolapsu déeje je odvedeni krve do plic. Dle Williama
Harveye (1578-1657) je krev Ziva a koluje v embdfive, nez dojde k vytueni
srdce. (Riedel, 4/2004, s. 129-136) Johann Fribditeckel mladsi (1781-1833)
zkoumal defekty septa sini. Podlg fsou na tom prognosticky lépe, nez smie
vady komplikované cyan6zou. Etienne-Louis Arthur lidta vyvracel teorii,
ktera hovdila o tom, Ze vSechny léze u jeho tetralogieisgbovaly vyvojove
poruchy. Stanovil i vliv patologického proceswhbm intrauterinniho Zivota.
V minulosti byla fetalni endokarditida povazovana gic¢inu nekterych vad,
nagiklad stendzy plicni chlopgn Peripartalni infekce byvaly velngiasté. Camille
Dareste (1822-1899) byl vyznamny experimentalnattéog, prostudoval zevni
vlivy, které by mohly mit vliv na embryogenezu, gakagiklad zaliivani, chlazeni,
vibrace, |éky, mikrobidlni toxiny, elelhu a magnetismus a zjistil, Ze za vyvojové
malformace jsou zodpé&uné Gzné teratogeny. Dle Charlese R. Stockarda (1879-
1939) typ vyvojové poruchy zavisi na obdobi, verdte je zarodek teratogenu
vystaven. | nadale se vSakiNo, Ze zarodek je fied teratogeny chrén placentou.
Z kraje 40. let objevil Norman W. Gregg spojitostezn matéskou rubeolou
a vrozenymi srdgimi vadami. Slo o prvni padnou spojitost mezi daterinni
infekci a vrozenymi malformacemi. (Riedel, 4/2084,129-136) Zhruba v polown
20. stoleti byly uznany rizikové faktory, které pedileji na vzniku vrozenych
srdenich vad. Jedna se o vzgjemriggbeni ddi¢nych faktofi a zevniho progedi.
Jako teratogenni faktory zevniho presi byly zjiSény organicka redidla,
rentgenove z&ni, rekteré infekce, diabetes mellitus a medikamenty. nias B.
Peacock (1812-1882) vypozoroval wkterych vrozenych vad srdce familiarni

vyskyt. Peacock se tak zaslouZil o analyzu gengtltka familiarnich ficin



vrozenych malformaci. Helen B. Tausigova (1898-)988a zakladatelkou atské
kardiologické kliniky v Baltimoru. Vysledovala, Zeti spontannim uzavu
Bottalovy duweje mnoho cyanotickych & s Fallotovou tetralogii zeifalo
a acyanotické @i se staly cyanotickymi. Tausigovagswdcila Alfreda Blalocka
(1899-1964), ktery se zabyval experimentalnim vivahim plicni hypertenze
u pg, aby svoji metodu pouzil ke zvySeniiafmku krve plicemi u cyanotickychetd

s pulmondlni sten6zou. ¢Bka kardiologie ize byt vaéna za suj vznik nahluchlé
détské Iék@ce a poloslepému chirurgovi. Tausigova mohla \gSeit pouze
specialnim naslouchacintigtrojem a Blalock musel ki své silné kratkozrakosti
operovat s extrén@silnymi brylemi. (Riedel, 4/2004, s. 129-136)
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2 FETALNI KREVNI OB EH

Beckstrom et al. uvadi, Ze @Sy gechod z nitrodloZniho Zivota na mimadoZni

je zavisly na vyznamnych fyziologickych Zméch, které nastanouipnarozeni.
Ténet u vSech dti jsou tyto znény pri porodu Uspsné, aniz by vyzZzadovaly zvIastni
pomoc. Nicmeésy, asi 10 % d&ti potebuje rgjaky zasah a 1 % bude vyZadovat
rozsahlé resuscitai opateni @i narozeni. Red porodem je lidsky plod zavisly
na placent, ktera zajisuje vymenu plyni a Zivin, s krevnim athem matky. Placenta
za nasledek nizky systémovy tlak. Oproti tomu jialni plice napléné tekutinou,
coZz ma za nasledek vysoky cévni odpor a dnéery 10 % srdmiho vydeje jde
do plic. Pravolevé zkraty se vyskytuji u piod divodu velké plicni cévni rezistence
a nizkého systémového tlaku:

« Foramen ovale - krev putuje z praveé do levé sin

« Ductus arteriosus — krev putuje z plicnice do aorty

Beckstrom et al. piSi, Ze krev jeétat plodu odvadna pupénikovymi artériemi.
Po okysléeni a vyndné metaboliti je krev z placenty vedena déa plodu ot
pupenikem, konkrétd v. umbilicalis.Cést krve (skoro polovina) se dostava do jater,
kde se zpracovavaji Ziviny. ProtoZe fetalni jaedaokdZzou pojmout cely objem krve,
vytvaii se spojka — ductus venosus Arantii, ktera obcj#r a napojuje sefimno
na vena cava inferior - oky&éna krev z placenty tedyifgka do srdce dolni dutou
Zilou a jeji tok je v praveé sini sfifovan proti foramen ovale do levé &iokyslicena
krev se pak z levého srdce dostava do oblouku arfgho ¥tvemi predevsim
do cév hlavy, krku a hornich kéetin. Odkysléena krev z hlavy, krku a hornich
korcetin pitéka do v. cava superior a pravessikde je krevni proud sérovan proti
pravému atrioventrikularnimu asti, dale pakije z pravého srdce do truncus
pulmonalis a z & se \tSina krve dostava spojkou do aorty — ductus ades
Botalli, ale az za odstupenttvi pro hlavu, krk a horni kaetiny. Snés okysltené

a odkysléené krve ze sestupné aorty péksti zasobuje dolni polovinu trupu a dolni

korcetiny, ziasti t&e do pupenikovych artérii a jimi ogt do placenty. Navzdory
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nizké koncentraci kysliku u plodu, je adekvatnisikypvani tkani v dsledku &chto

fakton:

- Fetalni hemoglobin-maétsi afinitu ke kysliku, ve srovnani s miateym
hemoglobinem, ktery umaije transport kysliku fies placentu. Vysoka
afinita fetalniho hemoglobinu e mit za nasledek az 80 % saturace, coz
je urovei, ktera podporuje dostatey transport kysliku fes placentu,
aby sphovaly metabolické péeby plodu

- Snizena sp#tba fetalniho kysliku-intrauteritirve srovnani s extrauterinnim
Zivotem vyzaduje ménkysliku, protoZze fetalni metabolismus a $pba
kysliku se snizuje:

= plod nemusi udrZzovat termoregulaci, protoZe teppwtsstedi je udrZzovana
matkou

= plod ma& mnoho fyziologickych funkci snizenych: dgch Usili,
gastrointestinalni traveni a ¥sbavani, renalni tubularni reabsorpci

= pratok krve plodem je strukturovan tak, Ze ZivotdileZité organy (nap
jatra, srdce a mozek)tipmaji krev s relativd vysokou mirou nasyceni

kyslikem

Obéhové znEny po porodu

Beckstrom et al. konstatuji, Zze pgeptihnuti pupéni Sury je placenta s nizkym
cévnim odporem odstrama z olkthu novorozence, coZz ma za nasledek zvyseni
novorozeneckého krevniho tlaku. Ve stejnédded snizi plicni roz&ni, plicni cévni
odpor i tlak v plicnici. Tyto d¥ zmeény zredukuji pravolevy zkrat, coz vede
ke zvySenému gtoku krve plicemi. Se zvySenou plicni perfazi a anxg
se u novorozence zvySi saturace krve kyslikem dedojuzayeni ductus arteriosus.
Rozpsti plic snizuje odpor toku krve do plic na mémez 20 % fpivodniho,
coz zvysuje tok krveips plicni artérie. Tim se zvySi mnozstvi krve, &tee vrati
do levé pedsirk. V levé Fedsini stoupne tlak, dojde k uzawmi foramen ovale.
Foramen ovale zanika dtetiho nésice ¥ku ditte. (Beckstrom et al., 2012, s. 338-
344)
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3 GENETIKA A VLIVY ZEVNIHO PROST REDI

Grochova et al. uvadi, Zze vrozené srdevady jsou ze vSech vyvojovych vad
s vrozenou vyvojovou vadou se narodi s vrozenouowasrdce. VSV vznikaji
pusobenim negativnich viiv prostedi u jedind, ktei maji kjejich vzniku
genetickou predispozici. PrenatalniceésCeské republice je jiz na takové Grovni,
Ze p@iblizné jedna tetina vad srdce je odhalena {efifed narozenim. Vrozené
srdeni vady se mohou vyskytovat jakozto jedind vada,zt@mena izolovan
ale @iblizne ve 40 % se vrozena skoé vada vyskytne spolu <jakou
chromozomalni aberacki deédicnym syndromem nebo nestté anomalii.
NejcastjSi geneticky izolovanou srdei vadou je defekt komorového septa, dale pak
defekt shového septa, transpozice velkych artérii, hypopléiého srdce, otéena
Bottalova ddej. (Grochova et al., 2007, s. 229-236) Na vznikazené srdani vady
ma podil misobeni zevnich faktdrv doke, kdy se embryo vyviji a také jsou tu jisté
piedpoklady ddi¢cnosti. Pravépodobnost vyskytu srdei vady u dite,

u jehoz blizkého pokrevnihdipuzného byla fitomna vrozena vada srdce, je pouze
2-4 %. Ze zevnich vli¥, které se mohou podilet na vrozenédvaidice, je n€pstjsi
prodélani virove infekce v prvnim trimestru gravidityhpzviag’ rubeoly. Dale mohou
souviset s chronickymi onemasrimi matky, jako je diabetes mellitus, a také
s uzivanim alkoholu¢i drog. ZIéki, které mohou {sobit teratogenty jsou

to nagiklad Thalidomid¢i vitamin A. Asi 20-40 % zygot ma defektni mnozstvi
chromozoni. Vrozenych chromozomalnich odchylek je kolem 0,6 Y6885 %
situaci, ale dojde k potratu deetiho nésice &hotenstvi. (Grochova et al., 2007,
S. 229-236)

Homola et al. uvadi, Ze se chromozomalni aberas&ywyji piblizné¢ u 40-50 %
plodi, které maji vrozenou sréie vadu. Velkou zasluhu nacasném odhaleni
chromozomalni aberace maji genetické diagnosticledody. VySetuji se jak
strukturalni, tak i numerické chromozomalni odclylRroto je tedy velmi nezbytna
kooperace mezi genetikem a kardiologerfehiedova studie probihala v severnich

Cechach a byl zjigh soubor 78 vrozenych siéch vad, které byly odhaleny
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prenatalg. Gesténi st&i jedinal bylo od 13. do 34. tydne. Zkoumala se u nich
v letech 1997-2002fitomnost chromozomalnich aberaci. Metodou, ktesdopdila

k odhaleni srdsi vady, byla echokardiografie, transabdominaltiansvaginalni.
Duvodem, pré se provada fetalni echokardiografie, byly rizikové faktory
prispivajici ke vzniku srd@i vady. (Homola, 2002, s. 183-186) BegtjSim
rizikovym faktorem byla srdmi vada u blizkych ifbuznych, diabetes mellitus
matky, dysrytmie plodu a pozitivni geneticky sciliegn Fi fetalni echokardiografii
se pouzivaly sondy s frekvenci 7 MHz, 5MHz a 3 MMzplodi se mezi 12.-16.
tydnem gestace pouzivala frekvence 7 MHz a wgBétse provato transvaginala

Z celého souboru byl v 14,1 %imen Dowiiv syndrom. Spolu s Downovym
syndromem se vyskytla v osmiipadech vada atrioventrikularniho kanalu, ve dvou
piipadech vada srdei komory a jedenkrat syndrom hypoplazie levéhocerd
V 7,7 % se odhalil Edwards syndrom. Jakoifdruzené vady se vyskytly komorovy
defekt ve tech gipadech a také dvojvytokova prava komora a Falbtieiralogie.
Turneiiv syndrom byl zji&n v 6,4 % pipadi. Spolu s nim syndrom hypoplazie
levého srdce ve réch gipadech a jedenkrat komorovy defekt. Trizomie
13. chromosomu byla objevena v 2,6 % a oba plodly fjesS& hypoplazii levého
srdce. Vrozené srdei vady jsou zhruba ve 20 %iywodem perinatalniho amrti
jedince. (Homola, 2002, s. 183-186)

Grochova konstatuje, ze jako &&$€jSi vrozena chromozomalni odchylka se uvadi
Downav syndrom, trizomie 21. chromozomu. Jeho projewy jgse 30-40 % srdai
vady, mentalni opafovani, opéi ryha na dlanich, porucha motorikyim je matka
starsi, tim je riziko vyskytu Downova syndromu Jy$%okud je matce kolenti¢eti

let, prav@tpodobnost je 1:1000, nad 35 let 1:350 a nad 40:1€10. U mu# se riziko
udava az kolem 55 letku. DalSi chromozomalni odchylkou je Turirersyndrom,
karyotyp 45, X. F¢inou vzniku je pedevSim absence X chromozomu od otce.
Klinicky obraz se projevuje v 17-40 % stié vadou, malym viistem, Sijovou
kozni fasou neboli pterygia colli. Vyskyt je 1:3000&t8ina plodi s Turnerovym
syndromem je spontaarpotracena do 12. tydne gravidity. (Grochova et 2007,

S. 229-236)

14



4 PRENATALNI DIAGNOSTIKA VSV

Prof. MUDr. Marek et al. udavdji vrozené vady jakegastjSi picinu umrti
kojenal a vrozené srami vady se nagthto uamrtich podili ve 30-50 %. Popéta
screening ukazal, Ze vrozena smievada se vyskytuje v 5/1000 do 8/1000¢&ziv
narozenych &i. (Marek et al., 2002, s. 213-226)

Screening

Prof. MUDr. Marek et al. popisuji standardni, zékla porodnické ultrazvukové
vySeteni, jak je popsano v American College of Obstetne and Gynecologists,
American College Radiology a American Institute Witrasound in Medicine,
které zahrnuje vizualizaaityi-komorového vySéeéni srdce plodu. (Marek et al.,
2002, s. 213-226) wvodem pro to bylo, Ze:

» Je snadno dostupné
= Hlavni zkresleni komor by se daldekavat u mnoha vyznamnych &m
» Velké vrozené srdmi vady budou viditelné

Optimalni doba screeningu

NejvhodrgjSi doba pro vizualizaci srdce a vytokovych ttalge 18. az 22. tyden

téhotenstvi. Mize byt obtizné ziskat dobré snimky po uplynutiti@ne gravidity.
Cty¥-komorové zobrazeni

Sint a komory by nily byt priblizné stejné velikosti a srdce byéo zabirat asi

jednu tetinu v oblasti hrudniku.
U¢innost
Citlivost je velmi variabilni, od 0 do 80 %. Fakyawvliviujici citlivost jsou:

a) ZkuSenost lékia
b) Gest&ni vék
c) Hmotnost matky

d) Poloha plodu
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e) Typ srdeni vady

Prof. MUDr. Marek et al. piSi o italské skupjinktera v roce 2006 provedla
multicentrickou prospektivni obserd studii v 15 porodnickych jednotkach
v regionu Piemont v Italii. Bylo vyS&no vice nez 7000 Zen. 58pgadi vrozenych
srde&nich onemocni bylo pozorovanoip narozeni nebo posmen38 z nich bylo
diagnostikovano in utero. Citlivost ultrazvuku pdetekci vrozenych srdeich
onemocgni byla 65,5 %. Auth studie ficitaji vysSi citlivost k zé&azeni pohledu
vytokového traktu P vySeteni, technologicky vyvoj a lepSi vycvik operator
(Marek et al., 2002, s. 213-226)

Indikace pro fetalni echokardiografii

Plody miZzou byt ohrozeny vrozenou stuhé vadou z mnohatgodi:

Rizikové faktory rodiny Rizikové faktory matky Rkoveé faktory plodu
VSV u sourozent VSV matky Chromozomalni aberace
VSV u rodia Teratogeny Zvyseneé prosaknuti zahlavi
VSV u prarodéu Infekce v prvnim trimestry  Extrakardialni anomalie
Tab. 1

Kompletni fetélni echokardiografie

Kompletni fetalni echokardiografie zahrnujemé pohledy na srdcecetrs:

sins, komory, septa, plicni Zily,

Ctyi-komorového pohledu polomesiité chlopre

horni a dolni duté Zily, velké cévy,

Dlouhé osy ductus arteriosus
Kratké osy plicni zily, dut& spojeni, ductus arteriogus
Tab. 2
Rozdéleni VSV

Prof. MUDr. Marek et al. uvadi, Ze st vady lze rozdit podle anatomie,

piitomnosti cyandzy a naléhavosti. Vyskytuji se &kié (urgentni) srdmi vady,
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piiblizné v 35 %, které se po porodu projevuji zavaznou hgpoi, srdénim
selhanim (tachykardie, tachypnoe, hepatomegalied méEma @iznaky. (Marek et
al., 2002, s. 213-226) Profesor Samanek publikev@eské republice i ve st&

z Centralniho registru, ve kterém byly zaevidovdély, které se narodily se sretd
vadou. Primarni prevence vrozenych grdeh vad zatim neni mozna, jelikoz ma
spousta z nich multifaktorialni figinu. Jiz od 18. tydne ¢éhotenstvi Ize
ultrazvukovym vySeéenim ges Wisni s€nu posoudit tvar srdce a jeho fumlost.
Vaginalnim gistupem lze toto vysét jiz na konci 12. tydne. Standaétje screening
vrozenych srdiich vad provath mezi 18.-21. tydnengtotenstvi. Prenatalni p&

je hrazena zdravotni pofidvnou. Ultrazvukovy screening provadi gynekologkde
také dtsky kardiolog. Aby mil prakticky gynekolog dostateou kvalifikaci,
ma moznost zfastnit se specialnch kurz zanéienych na vySébvani srdeni
anatomie plodu. V roce 2002 bylo Ceské republice vy3@no ultrazvukem
minimalné dvakrat zaghotenstvi 97 % vSech gravidnich Zen. (Marek et2802, s.
213-226) Ve fakultni nemocnici v Motole, centruma&alni kardiologie, si |€kaied
samotnym vyséenim pohovdi s €hotnou, neboli odebere anamnézu. Liékaajima
piedevsim dosavadnigieh tehotenstvi a vysledky biochemického screeningu krve,
a také vysledky genetického vy&ati, pokud bylo provedeno. Od r. 1986 do r. 1999
bylo vySeteno 5689 plo@l v Centru prenatélni kardiologie. Z toho t&n87 %
gravidnim doportil vySetreni genetik, 33 % odeslal gynekolog a 12 %skly
kardiolog. Z celého souboru byla vrozena vada swufiiealena v necelych 12 %.
Do 90. let minulého stoleti bylo objasro z celého souboru pouze 3,5 % vrozenych
srdenich vad, kdezZto v roce 1999 uz to bylo 20 %. (Magkal., 2002, s. 213-223)
Priblizné v16 % se jednalo o syndrom hypoplazie levého esr@c defekt
sinokomorového septa. Velndiasta, v 11 % ippadi, to byla dvojvytokova prava
komora, kterou nasledovala v 8 %igadi spol&éna komora. Na vyskytu vrozenych
srde&nich vad maji podil rizikové faktory, které jsouegheny jiz v pedchozich
kapitolach. VSechny tyto rizikové faktory byly akmany u &ch 5689 plod. DoSlo

k vyhodnoceni, kdy se zjistilo, Ze zhruba u 47 @6 plodi byl pritomen jen jeden
rizikovy faktor. Pouze u 9,2 % (246) plindbyla srdéni vada diagnostikovana. Vice
nez jeden rizikovy faktor bylftomen u 2163 plad z¢ehoz jen 7,5 % (162) byly
vrozené srdéni vady. Zadny rizikovy faktor nebylfiomen u 15,2 % (864) pléad

Z toho vyplyva, Ze UZ screening vrozenych srdeh vad je pdebny u vSech
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teéhotnych. Nejvice byly srdai vady gitomny u plod, které trgly i mimosrde&nimi
anomaliemi. Zajimavé ovSem je, Zefi pozitivni rodinné anamnéze (vrozena vada
srdce matky, otce&i sourozend) se vyskytla vrozena vada srdce pouze u 1,9 %
plodi. Prenatalé diagnostikovanych bylo 658 vrozenych smiieh vad. Jejich dalSi
osud byl sledovan: v 62,5 % sidotenstvi ukotovalo na pani rodéa. Intrautering
zentelo 35 plod. Na st priSlo 212 dti, z toho 91 po narozeni zésto. Pokud jde

0 prenatalni ultrazvukové vy$ehi, ke Spatnému stanoveni diagn6zy doslo pouze
v 16 pgipadech z 5689. (Marek et al., 2002, s. 213-226)

Prof. Marek et al. uvadi, Ze moznosti fetalni eardlografie jsou nemalé. Diky ni
je mozno stanovit srdai vadu. MozZnosti ultrazvukového vyEsti fetalniho srdce
se podilely na vzniku celého oboru Prenatalni kéodie. VCeské republice
se screening provadi od roku 1986, je garantovdtersta p&t do celonarodniho
programu ultrazvukového screeningu v druhém trimesProvedeni jednoho
prenatalniho vys&tni ultrazvukem stoji 346 &K Podle studii se kazdym rokem
narodi okolo 600 &i majicich srdéni vadu. Ve 180 ippadech se jedna o stahé
vady provazené cyandzou nebo grden selhanim neboli vady kritické. Aiplizné

u 50 dkti je postizeni natolik vazné (futik spole&éna komora), Ze neni moznéa zadna
a¢innd naprava. Liba jednoho d#te s vrozenou srdai vadou stoji okolo
5 miliona. (Marek et al., 2008, s. 7-12}iRJZ vySeteni srdéni anatomie plodu
se pouZziva zobrazertyi-dutinové projekce a odstupu velkych cév. K provede
musi mit prakticky gynekolog dostatek zkuSenostkue to neni mozné, obstara
vySeteni €hotné u specialisty. Nejen stué vady, ale také poruchy skagho rytmu
se mohou u plodu vyskytnout. V dnesni &g mame moznost d& uz prenataldy
(nag. supraventrikularni tachykardie). dt#a vrozenych sraaich vad in utero neni
bohuZel ani ve s obecr uznavana. Jako jedind je stanovena baldénkova
valvuloplastika sten6zy chloprmaorty a plicnice transabdomindln(Marek et al.,
2008, s. 7-12) V rozmezi jednadvaceti let (1986&QfroSlo vySeenim v Etském
kardiocentru 8875 gravidnich Zen a 9475 plodenet 60 % vySeeni doportdiil
specialista neboli &sky kardiolog, gynekolog uznal za vhodné odeslat %
gravidnich Zen a genetik pouhych 9 %. Vrozenacdsiideada se potvrdila u 1604
29475 plod. V90. letech bylo odhaleno 53 vrozenych gmdeh vad,
kdeZto o Sestnact let pagdse pdet navysil na 152. Defekt atrioventrikularniho

septa je udavan jako nejfrekventovmrzachycena vrozena srid vada in utero
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atov 15,2 %. Vzai s 15 % syndrom hypoplastického levého srdce¢iténiO %
dvojvytokovd pravda komora a v9 % defekt komorovékepta. Nejlépe
se odhalovaly vady in uteraipvySeteni veétyi-dutinové projekci. Naopak velmi
Spatré se rozpoznavaly vady, které Ize zjistit vygaim odstupu velkych artérii.
Ukorxit téhotenstvi se rozhodli rotk v 57,3 % z 1604 plag u kterych byla zji%na
srdenich vada. ¥Thotenstvi pokréovalo v 685 pipadech, ztoho 8,6 % plad
oduntelo in utero a na sV priSlo 626 dti. OvSem 147 &i zentelo po narozeni,
a to gedevsSim kili dalSim vrozenym vadam, a také proto, Ze v 8@cle minulého
stoleti byla vySSi chirurgicka mortalita. V dnedhdbé se chirurgickd umrtnost
odhaduje na 2-3 %edevsim diky transportu in utero. (Marek et alQ&G. 7-12)

Gilik et al. piSi, ze echokardiografie je jednounegspolehli¥jSich metod
pii odhalovani onemoeéni srdce u &i. Od 80. let dochézelo k vylepSovani
dvourozngrné echokardiografie a v dneSni dole velmi pgesnad. Frekvence
snimkovani¢ini az 200 snimk za sekundu. i vySeteni VSV se dale vyuziva
dopplerovské rieni a barevné mapovani. Mezi nej§idv UZ metody pat 3D
echokardiografie, ktera je efektivnitipzobrazovani atrioventrikularnich chlopni,
funkci komor a jejich objemové kapacity. Dale je itakanové dopplerovské
zobrazeni, které se zabyv&ienim sndru a rychlosti pohybu myokardu. Motol byla
prvnim evropskym pracovi&n, které tuto metodu #Zalo vyuZivat a zaslouZzil
se o to profesor MUDr. Milan Samanek a prirUDr. Jan Skovranek. (Gilik et al.,
2006, s. 55-61) Diky ECHO met®de tak uady pacient mohlo upustit od sradai
katetrizace s angiografii, které obnaSely velkéikoiz poSkozeni pacienta
a v rekterych gipadech hrozilo 1 damrti. Lze také provést peropeia
echokardiografii, kdy si Iéka ovéri diagnézu a stanovi postup, jedired tim,
nez zahaji mimaétni obsh nebo v pipadk, Ze si kardiochirurg bude chtit
zkontrolovat vysledek operace jg§pied zruSenim mimeémniho okéhu. Zabrani
se tak moznym poopefiaim komplikacim, které by vedly k reoperaci. Ve epgch
statech provadi peropé€rd echokardiografii anesteziolog a echokardiografie
je provadna u vSech operovanychétd Kdezto v Evrop se peropekai
echokardiografie zahaji wipack, Ze to pozaduje chirurg. (Gilik et al., 2006,
s. 55-61)
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Wiley&sons uvadi, ze prenatalni detekce vrozenydecaich vad by mohla zlepsit
vysledky v €hotenstvi u plo@l s konkrétnimi typy srdmich vad. Besnost UZ
prenatalniho vysS&ni se mize zn&n¢ liSit. Divodem niize byt obezita matky,
frekvence snimani, jizvy naribe, gesténi st&i, mnozstvi plodové vody a poloha
plodu. Déale vzdavani lékai a vhodny pistup k srdci plodu, jsou utezitymi
faktory, které mohou zlepSitiinnost screeningového programu. Zakladni a fensi
ultrazvukové vySéeni srdce jsou navrzeny tak, aby maximalizovali abeli
srde&nich vad v piib¢hu druhého trimestru. Tentoriptup pomaha identifikovat
plody srizikem genetickych syndréam a poskytuje uzi@né informace.
(Wiley&sons, 2006, s. 107-113) Vys$eni srdce plodu je optimalni prowd
mezi 18. a 22. tydnem gestacetkdéré anomalie mohou byt identifikovanghem
konce prvniho a zatkem druhého trimestrighotenstvi, zejménatipzvyseném
prosaknuti zahlavi. &které zemd vSak neposkytuji zdravotni pogsi a nehradi
néklady pi ¢asném vyséeni, kdy jet nemusi byt nevyrazné skaeé vady
zjistitelné. Po nasledném vyBeni v 20.-22. tydnu je nepraygbdobné, Ze bude
potteba kontrolu opakovat. PouZitittyi-dutinové projekce lze dasré detekovat
velkou c¢ast srdénich vad. Normalni srdce neni obvyklétsi, nez jednaittina
obsahu hrudniku. &terd zobrazeni mohou odhalit maly hypoechogemilkelem
fetalniho srdce, ktery e byt zaminén za perikardialni vypotek. &b by byt
stanovena srdei frekvence a pravidelny srétd rytmus. Bzna srdeéni frekvence
se pohybuje od 120 do 160 tepa minutu. Mirn& fechodna bradykardie jestr¢
pozorovany jev ve druhém trimestréhotenstvi. Stal4 bradykardie, zejména kdyz
je srdéni akce pod 110 tépza minutu, vyZadujgasné vyséeni kwli riziku
srde&niho bloku. Opakovana bradykardighlem tetiho trimestru rize zpmisobit
tiser plodu. Mirna tachykardie se te objevit hem pohyl plodu. Trvalou
tachykardii je vSak nutné sledovat, aivddu mozné tish plodu nebo vazisi
tachydysrytmie. (Wiley&sons, 2006, s. 107-113). ce&rde normal& odchyleno
piiblizné o 45° smrem Kk levé strah hrudniku. Je podéeglé, kdyZz se srdce plodu
nenachazi na levé st@anAbnormalni poloha srdce trhe byt zfisobena najklad
branini kylou. Abnormalni srd@i osa plodu zvySuje riziko sréld@ vady, zejména
v pripad® vytokovych trakli. Toto zjiS€ni miZze byt spojeno s chromozomalnimi
anomaliemi. Abnormality polohy srdce plodu se mohgiskytovat sekundagén
pii hypoplaziici agenezi plic. Ob srde&ni siré by nely byt priblizné stejné velikosti

a foramen ovale by ghbyt prichodny s pravolevym tokem krve. TaktéZ ddomory
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by mely byt stejné velikosti bez ztludych stn. Disproporce ve velikosti levé
komory mohou nastatipsyndromu hypoplazie levého srdce nebo koarktacty.a
(Wiley&sons, 2006, s. 107-113) Malé septalni vady2(mm) mohou byt velmi
obtizre detekovatelné, pokud ultrazvukovy zobrazovaci é&wyst neposkytuje
dostateény stupé lateralniho rozliSeni a to zejména Wpac negiznivé velikosti
a poloze plodu. Abnormalni spojeni atrioventrikaléh chlopni niZze byt kitem i
sonografickém nalezu srtfdch anomalii, jako je atrioventrikularni defektptse
Pokud je to technicky mozné,¢ta by byt zobrazeni vytokového traktu sgéati
screeningového vydeni srdce. Specializovana fetalni echokardiogtafiencla byt
provedena, pokud jsouipmny rizikové faktory a provéd by ji meli [ékafi, ktefi
jsou obeznameni s problematikou vrozenych @ridn vad. BohuZel, velk&ast
prenatalg detekovatelnych fippadi vrozenych srdaich onemoctni se vyskytuje
u pacientek bez jakychkoliv rizikovych faktomebo extrakardialnich anomalii.
Lékari by n¢li byt obezndmeni sidvody, pr@& by pacientky mly podstoupit
komplexni vy3Saeni. Napiklad prosaknuté zahlaviéssi nez 3,5 mm v 11.-14.
gest&nim tydnu je indikaci k podrobnému vy&ati srdce. Ke studiu srdce mohou
byt pouzity pokrgilé sonografické techniky, jako nidklad dopplerovska
ultrasonografie, kter4d &i rychlost proudni krve a roviz M-mode
echokardiografie, ktera je schopna analyzovatésiidarytmie, komorové dysfunkce
¢i abnormalni tlougku srd€nich sén. (Wiley&sons, 2006, s. 107-113)

Fetalni echo VCR

Jicinska popisujeCeskoslovenskou republiku jako jednu z prvnich zekde

se prenataprovadlo ultrazvukové vyséeni srdce. Prim. MUDr. Skovranek roku
1981 provedl prvni ultrazvukové vysehi srdce, zuejnil prvni vysledky

a propracoval postup vy$ehi srdce plodu. K celoploSnému zavedeni screeningu
srdce plodu doslo v roce 1986. Prosladse ve druhém trimestrghtotenstvi. DalSi
vyznamnou osobnosti, ktera se zaslouzila o rozvepatalni kardiologie, je prof.
MUDr. Jan Marek, ktery napsal rozsahlou odbornoubligaci zaobirajici

se prenatalni kardiologii. ¢nska, 2010, s. 623)
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Schéma

V téhotenstvi jsou Zeny v pe gynekologa, ktery provadi vygehi srdce plodu
pomoci ultrazvuku. Pokud ma gynekolog obavuitomnosti srdéni vady, odesila
téhotnou na specializované pracovigdttské kardiologie. B potvrzeni srdéni vady
kardiologem je nutnosti obeznamit rodinu o povarezené srdni vady, jejim
nasledujicim vyvoji, o eventualnich metodackbié a v neposlednfac o jeji
prognéze po narozeni. Rodim je dale nabidnuto podrobné ultrazvukové \gset

ke zjis€ni pritomnosti pidruzenych odchylek a také vyBeti karyotypu plodu.
Porod ditte s vrozenou srdai vadou je situovan do center, ktera jsou schopna
po narozeni zajistit odbornou kardiochirurgickotbié V piipact, Ze ma dit srde&ni
vadu nesltitelnou se Zivotem nebo pokud ma nejistou prognpsunarozeni,

existuje moznost ustého ukorteni ghotenstvi. (dinska, 2010, s. 623)

Vyznam screeningu VSV

Jicinska udava, Ze kritické vrozené sndievady jsou hrozbou ihned po narozeni.
Odhaleni srdsmi vady aZz po narozeni Ube byt gicinou srdeniho

i multiorgadnového selhani. Diagnostika vrozené &rdevady prenatath tedy
zabrauje zavaznym komplikacim. ¢inska, 2010, s. 623) UZ screening utiflg
véas detekovat VSV a wipact zavazné srdmi anomalie (inoperabilni vada
nebo operabilni ale se Spatnou prognézou) dava osbzZzrodtam rozhodovat
se 0 ukoneni €hotenstvi (ped 24.t.g.). V fipact potenciondld kritické VSV

je thotna pijimana k porodu ve FN Motol a novorozenec je pooda gelozen
do [xXtského kardiocentra v Motole. Zde je pak provedemasledné
echokardiografické vyS&ni a rozhodnuto o dalSim postupu: diagnostické
nebo I€ebné srdéni katetrizaci nebo chirurgické operaci. Ta je pahvadna \Kas,
jese pred rozvojem srd@iho selhani u novorozence. Tim se zlepSuji vysiguie

0 ckti s VSV. DalSi vyznam UZ screeningu VSV je, ZefippE srd&nich arytmii

u plodu je mozna intrauterinnicléa. (J¢inska, 2010, s. 623)
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5 INCIDENCE VROZENYCH SRDE CNICH VAD V CR

Prof. MUDr. Saméanek uvadi, Zze se vroce 198Balpase studii o i@ziti dti,
které se narodily Y'echéach s vrozenou skae vadou v letech 1980-1990. VSechny
mrtvé cti byly pitvany a Iék&aim byly poskytnuty pitevni zpravy. &em 10 let
se shiraly data a 5 let trvalo, neficharozené se srdei vadou dosahlydku 15 let.
Vyhodou této studie bylo, Ze vSechntids podetenim na vrozenou sréi@ vadu
byly podrobeny echokardiografii, EK@ rentgenu. V letech 1980 a 1990 bylo 816
569 ziw narozenych &i v Cechach (52.478 km2, pet obyvatel 6.314.000). Cela
populace &chto dti byla vySetena dtskym Iékaem @i narozeni, ve 14. dni Zivota,
v 6. tydni, a pakctyrikrat v prvnim roce Zivota. VSechnytdbyly vySeteny ve ¥ku

5 let, a gkteré z nich v 7, 9, 11, 13 a 15 letechtilBe srdénim onemocénim byly
zaslany do Kardiocentra v Praze-Motoledbakamzit, nebo elektivl. Okamzit
byly prijaty déti s kritickou vrozenou srdai vadou. [Bti s urgentni srdmi vadou
bylo celkem 35 % (2,36 na 1000 &iwarozenych &i) se zavaznou hypoxémii,
srdenim selhanim nebo &ma fiznaky sodasré. (Samanek et al., 1999, s. 411-
417) Operani mortalita poklesla z 8,4 % v letech 1977-19831%8% v roce 1984-
1990, na 6,8 % v letech 1991-1993 a 3,6 % v letE2®4-1996. Zarowve doslo
ke zvySeni p&tu operovanych &i mladSich 1 roku, z 33 % na 50 %. VSechai,d
které zemely, & uz doma nebo v nemocnici, byly pitvany v souladuzakonem.
Celkem u 5030 &i bylo prokadzano, Ze maji vrozenou shgie vadu pomoci
klinickych vySeteni, dvourozr'né a dopplerovské echokardiografie, ktera
se provadla u vSech pacieait V pripact potreby byly tyto nalezy dopbmy

o srdeéni katetrizaci, angiokardiografii a nakonec o mdigpkeu rezonanci.
(Samanek, 1999, s. 411-417)

Vysledky

Z 816 569 zi¢ narozenych &i v letech 1980 az 1990 Qechach bylo 5030 &
S vrozenou srdmi vadou, coZ znamena, Ze prevalenée narozeni byla 6,16
na 1000 Zi¢ narozenych &i. Zdaleka nejastjSi srdé€ni malformaci byl defekt
komorového septa, ktery tkib témer 42 % vSech fpadi (2,56 na 1000 ziv
narozenych). DalSi srdei vady- vady septa sini, aortalni a pulmonalnnésg,
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transpozice velkych cév, koarktace aorty i@t@yavajici ductus arteriosus, byly
piitomny v5 % aZz 10 % vSech stdéch vad. Vady atrioventrikularniho septa,
hypoplazie levého srdce a Fallotova tetralogie Imgiezeny ve 4,0 %. Dvojvytokova
prava komora byla prokazana u 66tid(1,37 %) a spolma komora v 1,33 %
ze vSech srdmich vad. Truncus arteriosus a oba typy plicnizagré&se vyskytly
v 1,09 % a 1,05 % ze vSech stdich vad. Jiné vrozené skahé vady byly nalezeny

v méreé nez 0,8 %.
Preziti déti narozenych s vrozenou srdéni vadou

Prof. MUDr. Samanek pise, Zze z 503&id vrozenou sra@i vadou térs 20 %
zentelo kthem prvniho roku Zivota, z tohcitgina zemela Ehem prvniho tydne.
Prvni nEsic zivota pezilo 89,14 % é&ti. Ve druhém nésici Zivota byla pimérna
mortalita 2,30 % a klesla pod 2 % do Sestélieioe. V Sestém &sici bylo piimérné
pieziti 82,42 %. Celkem 80,02 % ze vSech narozengtitsd/rozenou sradei vadou
piezilo prvni rok Zivota. Mezi prvnim a druhym rokenvota zenielo 1,02 % dti
a pmeérnéd Kivka preziti dosahla 79,00 %. Paeth letech byla @mérna mira
pieziti 78,45 %, a po 5 letech to bylo 77,81 %. P g deseti letech Zivotaisdni
kiivka preziti klesla pouze o 0,45 %, takZze po 10 leteclo ipkgziti 77,36 %. Mezi
10. a 15. rokem Zivota sdikka preziti snizila pouze 0,25 % a dosahla hodnoty
77,11 %. (Samanek, 1999, s. 411-417)

Defekt komorového septa

Celkem 2092 #&i se narodilo s defektem komorového septa. YWogru 15 let
se celkem 576 (27,5 %) deféképontana uzavelo. Pouze 3% paciaht defektem
komorového septa zdwmla v prvnim tydnu Zivota. Prvnihoésice se dozilo 95,75 %

a 1 roku 91.11 % ze vSech narozenyeti.d
Defekt septa sini typu secundum

Celkem 436 &ti se narodilo s defektem septa sini typu secundusr pod 1 %
Z nich zenkelo v prvnim tydnu Zivota. Hvka pieziti v prvnim roce Zivota klesla
na 94,04 %. Do 10. roku Zivota klesla na 92,89 %ta hodnota byla zachovana

i ve véku mezi 10. az 15. rokem.
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Aortalni sten6za

391 dti se narodilo s aortalni stendzouivka preziti byla po prvnim tydnu Zivota
95,91 %. V prvnim tydnu Zivota 4,09 %tds aortalni sten6zou zéeto. DalSi
1,03 % dti zenfelo na konci prvniho #sice, pimérna Kivka peeZziti cinila
94,88 %. Ve vku 6 ntsiail byla pfimérna Kivka preziti 91,05 %. Kriticka aortalni
stend6za secasto vyskytuje v kombinaci s hypoplazii levé komomoz ma
za nasledek smrt kratce po narozeni. Weuv6 nesial umrtnost na vadu s aortalni
stendzou klesla tak, Ze vékw 1 rokucinila 90,28 %. Po 15 letech Zilo 88,39 %tid

narozenych s aortalni sten6zou. (Samanek, 19¢91s417)
Stendza plicnice

292 dti se narodilo se stendzou plicnice. Tato &ndemalformace ma nejlepsi
prognézu ze vSech vrozenych smilieh vad. Po 6 #sicich byla pimérna doba
pieziti 96,23 %. K dalSimu poklesu o 0,68 % doSlo inpgznim a tetim rokem

Zivota a pak kvka zistala nezrnéna az do 15 let na 95,55 %.
Transpozice velkych artérii

Transpozice velkych tepen je da§€jSi cyanoticka vrozena sréld vada. 271 &i
se narodilo s touto vadou. Celkem 82,66 %Zpo prvni ngsic Zivota. DalSich
13,92 % dti zentelo v prvnim pololeti. Po 6 &sicich Zilo 69,74 % &i. V 1. roce
Zilo 61,62 % a 10 let ipzilo 53,85 % z nich. Tot@&islo zistalo nezmnéno
az do ¥ku 15 let.

Koarktace aorty

266 dti se narodilo s koarktaci aorty. Nejvicvka preziti poklesla do 6 #siol

véku, kdy se stabilizovala na 69,17 %. V prvnim tydinota Kivka preZiti dosahla
91.35 %. Na konci prvniho ¢sice se stabilizovala na 85,33 %aurérna doba
pieziti se do 1 rokudku ustalila na 68,04 %. Ve 3 letechivka preziti doséhla
66,16 % a v 5 letech na 65,41 %. Mezi 10. a 15emokivota se ihvka preziti

ustélila na 65,03 %. (Samanek et al., 1999, s.4417)-
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Perzistujici ductus arteriosus

Perzistujici ductus arteriosusiim 255 dti. V prvnim nesici kivka preziti dosahla
96,47 %. V Sestém &sici Zivota poklesla fkvka preziti na 92,16 %. Od Sestého
mésice Zivota se ikvka preZiti stabilizovala a snizila se jen n@irna 90,59 %
do st&i 5 let. Od této doby aZz dasku 15 let se nez#mila. (Samanek et al., 1999,
S. 411-417)

Defekt atrioventrikularniho septa

Celkem 201 &i se narodilo s Uplnym nebo neuplnym defektenoadmtrikularnino
septa. V prvnim wsici kiivka preziti klesla na 91,04 %. Mezi prvnim a Sestym
mesicem zivota tam byl dalSi pokles z 91,04 % na3J %4l Do 1 roku kivka klesla

na 62,19 %. Po prvnim roce pokles zpomalil a zéstavveku 5 let na 54,73 %.
DalSi mirny pokles nastal v&ku mezi 5. a 10. rokem Zivota na 54,16 %, a stejna
hodnota byla i ve&ku 15 let.

Syndrom hypoplastického levého srdce

172 &ti se narodilo se syndromem hypoplastického lev&loe. Pouze 28,49 %
Z nich gezilo prvni tyden Zivota a Zadnéegilo 6 nésiai.

Fallotova tetralogie

Celkem 169 &i se narodilo s Fallotovou tetralogii. 5,92 % emkenitelo v prvnim
tydnu Zivota. V 6 mssicich ¥ku byla Kivka pieziti 85,79 %. Od 6 #sice do 1 roku

poklesla na 84,62 %. Tento pomaly poklésziti pokra&oval az do ¥ku 10 let, kdy

se zastavil na hodnb¥6,64 % a @stal na této Urovni az do 15 let.
Dvojvytokova prava komora

69 ckti se narodilo s dvojvytokovou pravou komorou. Vieez 13 % zetelo
v prvnim tydnu po narozeni. V prvnimésici Zivota se Kvka preZiti stabilizovala
na 78.62 %. Pokles se nezastavil az do 3det,vpramer preziti byl 47,83 %. 15 let
piezilo 43,43 % #ti. (Samanek et al., 1999, s. 411-417)
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Spoletna komora

67 ckti mélo spole&nou komoru. V prvnim tydnu Zivotanila kiivka preziti 77,61 %
a poklesla az Sestyasic zivota, kdy byla miraipZziti 41,79 %. Hodnota pro prvni
rok zivota byla 38,81 % a pokiavala az do &u 10 let. Pimérna doba feziti
pak klesla na 35,62 % distala na této Grovni az daku 15 let. (Samanek et al.,
1999, s. 411-417)

Perzistujici truncus arteriosus

Preziti s persistentujicim truncus arteriosus byllonveepiznivé. 55 dti se narodilo
s touto vadou. V prvnim tydnu Zivota bylouprné pgeziti 63,63 %. Pokles byl
zaznamendén vecku 1 roku na 12,72 %. Mezi prvnim i@tim rokem peZziti kivka
klesla 0 2,18 %. DalSi pokles nebyl zaznamenan @oaz 15. roku, kdy dosahl
konené hodnoty 7,27 %.

Plicni atrézie a defekt komorového septa

Plicni atrézie s defektem komorového septa posEBldti. Ve wku 6 mésiai byla
kiivka preziti 61,82 %. Mezi prvnim a patym rokem Zivotavka peZiti dosahla
54,54 %. Po 10 letech se snizila na 45,19 %stala na této Urovni az daku

15 let. 53 dti se narodilo s plicni atrézie a neporuSenym kawym septem.
24,53 % z nich zerkelo v prvnim tydnu po narozeni. Tento rychly pokles
pramérného geziti pokr&oval v prvnim ndsici, kdy dosahl 54,72 %. Velku Sesti
meésial se Kivka preziti snizila o dalSich 32,08 %, kdy dosahla 22&4V prvnim
roce se kivka preziti ustélila na 18,87 % a pak se postugpmiZila na 7,55 % vesku

5 let. Na této hodnétsetrvala az dodku 15 let.

Trikuspidalni atrézie

Celkem 39 dti se narodilo s trikuspidalni atrézii. 71,79 %chmrezilo prvni ngsic.
Mezi prvnim az Sestym &sicem kivka preZiti klesla na 48,72 %. V prvnim roce
¢inila 46,15 %, pokles se zastavil véku 10 let na 35,90 % aigtal na této arovni
az do wku 15 let. (Samanek, 1999, s. 411-417)
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Ebsteinova anomalie trikuspidalni chlopré

28 ckti se narodilo s Ebsteinovou anomalii trikuspidahlopre. 82,14 % z nich
piezilo prvni tyden a 75,00 % prvniésic Zivota. Po 6 gsicich ¥ku se Kivka

pieziti ustalila na 67,86 %. Teprve véku 5 let se snizila na 64,29 %, kdistala
az do wku 15 let. (Samanek, 1999, s. 411-417)

Korigovana transpozice velkych artérii

22 c&ti se narodilo s korigovanou transpozici velkygbetg a z nich 95,45 %g¥ilo
prvni meésic zZivota. DalSi pokles nastal mezi prvnim a $estjsicem Zivota
na 82,27 % a ve 3 lete@milo preziti 72,73 %. Toto procentctil prezilo do ¥ku
15 let. (Saméanek et al., 1999, s. 411-417)

Sipek et al. udavaji, Ze informace, které uvedii gnalyze incidencigerpali

z Narodniho registru vrozenych vad, spadajiciho pdstav zdravotnickych
informaci a statistikyCeské republiky. Studie probihala v letech 1994-2@igem
bylo zjistit vyskyt vrozenych vad srdce wétd narozenych, poté odhalenych
prenatalg a také peziti diti s vadou srdce dhem prvniho roku Zivota. &em
uvedenychétrnacti let se \Ceské republice narodilo 1 472 616tid (Sipek et al.,
2010, s. 221-242) Vrozené vady srdce se vyskytlp9133 pipadech

a jsou povazovany za weptji se vyskytujici vrozené vady. V 55 % ze vSech
srdenich vad se vyskytovaly vrozené vady smieprepaZzky, v 18 % a vice to byly
vrozené vady velkych artérii. Prenatalse gisSlo v 11,4 % na vady typu
ventrikuloarterialni, v8,4 % na vady typu atriotrdwularni, téngt v50 %
na syndrom hypoplazie levého srdce, v necelych @a%oarktaci aorty afifblizné

v 10 % na Fallotovu tetralogii.iPprenatélnim odhaleni sréigich vad bylo zhruba
42,6 % sdruzeno s chromozomalnimi aberacemi. \W®sg k srdéni vadt pripojily
vady i z jinych oblasti, jako n#lad vady centralniho nervového systému v 14,6 %,
rozSep rtu a patra v 7,4 % nebo vady &wé systéemu v 6,7 %. NejvysSi vyskyt
vrozenych srd&nich vad byl statisticky zjish na Karlovarsku, Plzesku, Ustecku

a v Praze. Perinataindéti nejvice umiraly na syndrom hypoplazie levéhocerd
a Fallotovu tetralogii. (Sipek et al., 2010, s. 22P)

Prof. MUDr. Skovranek uvadi, Ze k roku 2010 byloslegovano, e se vrozené

srde&ni vady vyskytuji v méh nez 5 pipadech na 1000 pordd vzhledem

28



k rozhodnuti mnohych ro&li o ukorteni €hotenstvi pro dalsi vady, jako
jsou chromozomalni a orgadnové malformace. Podibmatedy ma fedevsSim vyssi

urovei prenatalni diagnostiky. (Skovranek, 2011, s. 4-6)

29



6 HISTORIE DETSKEHO KARDIOCENTRA

Prof. MUDr. Saméanek uvadi, Ze po 2.¢®wé valce se vrozené stué vady
vyskytovaly zhruba u 7 z 1000 Zwarozenych &i. TehdejSi moznosti diagnostiky
vrozenych srd&nich vad byly velmi omezené. Kranfyzikalniho vySeteni byly
jedinou moznosti prosty rentgenovy snimek a el&kndiografie. V roce 1947 doslo
k zavedeni srdmi katetrizace, jenz byla v té dokakladni rozpoznavaci metodou
vrozenych srd&nich vad. Posléze se kstdé katetrizaci pdruzila
angiokardiografie. Teprve po nastupu echokardiografil&by medikamenty mohlo
dojit k upustni od srdeéni katetrizace. Srdai katetrizace je ale i nadale nezbytna
u slozitych poopekmich staw. UzZiva se najklad k uza¢ru defekfi sioveho
¢i komorového septa, k uz&w tepenné dieje ¢i k angioplastice plicnich Zil.
V sowtasnosti je zakladni diagnostickou metodou echo&grdfie. (Saméanek, 2006,
S. 147-148)

Prof. MUDr. HWin se zmiuje o Dtské kardiochirurgii v Motole, ktera se ve svych
pocatcich spoléhala na zvyklosti prazské Skaiysklé kardiochirurgie. Vyznamnou
osobnosti té doby byl profesor Kafka, kterému gsece 1949 pod#do podvazat
otewenou Bottalovu dtej a pomoci podchlazeni a minsioiho okthu operovat
atrioventrikularni defekty. O Zivot ohroZujici ndbkritické vrozené srdani vady

u novorozent a kojend& se zajimali dnes jiz stoznami: prof. MUDr. Milan
Samanek, prof. MUDr. Bohumil Hin, MUDr. Bohuslav FiSer, MUDr. Jaroslav
Stark. Vedla je ktomu vysoka umrtnosichto dti u nas spolu s pozitivnimi
informacemi o operacich vrozenych shdieh vad v zahrati. Aby |ékai predesli
selhani srdce, provéll operace na uzd&eném srdci, které sice neodstraniiy¢mu
vady, ale udrzely pacientaripzivoté. U Zivot ohrozujicich vad provazenych
cyanozou byly metodou volby spojkové operace.¢{Ru2010, s. 739-748) Vady
s levopravym zkraten¥eSili bandazi a. pulmonalis, transpozici velkycipete
vykonem nazvanym atrioseptektongieatrioseptostomie a uzavirali tepenné&eja.
D¢éti, u kterych byla provedena paliativni operace saty byt usilove sledovany,
protoZze u nich hrozila dechova nedostatst a obhové selhani. Nutné bylo

kontrolovat acidobazickou rovnovahu. Timto se zabyprof. MUDr. Vaclav
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Chaloupecky. (Hein, 2010, s. 739-748) Klinikagtké chirurgie na Karlavnengla
pro operace na oteganém srdci u malychétd predpoklady. Mli problém s pistroji
pro mimo€lini obkeh. Malé dti témito pristroji nemohly byt operovéany,
jelikoz by jejich organismus nezvladl napor pln@ibbjemu krve a ziay rozpad
cervenych krvinek. No¥ zakoupeny fistroj pro mimog¢lni obh ale nemohl byt
pouzit na Karlo¥, protoze byl fidélen do Motola. Nesmysiny je ovSem fakt,
Ze Motol byla ve vystawb a dokoweni trvalo pes patnact let. Ministerstvo
zdravotnictvi vytveilo Sestimilionovy fond pro operaceétdl se srdéni vadou
v zahranti. VySlo to g@iblizné na Sest &i za rok. Nekteri lékai vycestovali
do zahranii a sledovali metody operaci vrozenych grdeh vad. Velkou zasluhu
mé& MUDr. Jaroslav Stark, kteryagobil v Londyr a opattil fond pro ¢eské dti,
aby mohly byt operovany i ty, na které naSi ¢laekzbyvaly finatni prostedky.

V roce 1977 bylo oteeno Etské kardiocentrum v motolské nemocnitUDr.
Marie VoiiSkova vedla od#leni kardiologie, MUDr. Bohumil HEin, CSc. oddeni
kardiochirurgie a prof. MUDr. Milan Saméanek, Dr3ardiopulmonalni laborato
Operaci patebovalo vice nez 500, ale vzhledem k finami i fyzické nargnosti
bylo mozné provést okolo 300 operactrmé Détské kardiocentrum vlastnilo jeden
oper&ni sal se déma stoly, Sestibek na jednotce intenzivni §& a 25 hZzek
na standardnim odténi. (HW&in, 2010, s. 739-748) Hlavnim cilem Iékdétského
kardiocentra v Motole bylo rozpoznat #eSit vrozené srdai vady u dti,
které je ohrozuji na Zivét Jakmile se zmlo v Détském motolském kardiocentru
operovat, byl fond, ktery wodrg slouzil naSim &em upoteben k srdénim
operacim ¢&ti z jinych stat operovanych v Motole. Operaci na datewém srdci
s pouzitim mimaiiniho okkhu Spatd snaSeli kojenci. Existovaly dvmoznosti,
a to bu’ zmensSit pistroj a docilit tak mensiho plniciho objemu kn&ba omezit
dobu mimotiniho okthu. Ze zaatku se provatda zastava adhu v hlubokém
podchlazeni (18-20 °C) n#éidet az Sedesat minut. Bise ochlazovalo palesném
povrchu ledovouitsti a jakmile klesla jehcilesna teplota v kokeaiku na 28 °C,
pripojili 1€kari mimotIni obéh a pokréovali v ochlazovani krvi na 20 °C. Po operaci
se dit opit za pomoci mimainiho ok&hu olalo teplou krvi. Tento druh operace
podstoupilo vice nezrit sta dti vazicich do desiti kilo. 8ské kardiocentrum
provedlo v rozpti let 1977-2002 celkem 9450 operaci srdce. Doljghodrgjsi

k operaci byla ghem prvnichétrnacti drii Zivota ditte. Dokonce se operovalo 155
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déti, které vazily mé# nez 2,5 kilograr. Umrtnost dti béhem nemocriniho
pobytu se pohybovala okolo 3 %. (¢, 2010, s. 739-748)

Prof. MUDr. Skovranek konstatuje, ze profesor Jom&dce 1957 uvedl ve své
Speciélni kardiologii: ,Vrozené srdei vady jsou nadmiru zajimaveé jizZ po strance
teoretické, nehd priroda tu dava na Zgob pokusu moznost studovéinnost
ob¢hového astroji za podni znané¢ zmeénénych areSit mnohé problémy ¢hové
fyziologie... TéZzké malformace srdce maji zatim jen maldie#itost pro klinika

a zajimaji mnohem vice patologického anatoma... N@agit, Ze je mnohdy
nesnadné ba n#édka i nemozné zjistit zaZiva typ malformace”. (8kmek, 2011,

S. 4-6) V dobach, kdy jeSheexistovalo Btské kardiocentrum v Motole, bylo mozné
zbavit cti pouze mimosrdaich odchylek (otelené tepenné deje), pogipadre
provadt vykony zlepsujici kvalitu Zivota. V mimé&him obshu Slo operovat jenom
starSi dti a to pouze s prostymi vadami. Po uvinpolitické situace v Sedesatych
letech odeSla spousta vynikajicich Bkao zahranii. OvSem prof. MUDr. Milan
Samanek, jemuZ bylo dléno v roce 2010 statni vyznamenani, iesfal usilovat

0 zbudovani takového pracowisv Ceské republice, které by bylo napomocné
pii feSeni probléiin s vrozenymi srdaimi vadami. Povedlo se mu to v roce 1977.
Jeho zasluhou stoji dské kardiocentrum ve Fakultni nemocnici v Motole.
(Skovranek, 2011, s. 4-6)
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7 POSTNATALNI LE CBA VSV

7] vt s

bez operace. Jako prvni, ze vSech&ridn vad, byla operovana v roce 1938 tepenna
dwej, respektive Slo o jeji podvazani. Posun ¢bdé srdeénich vad nastal
az zahajenim operaci v minbtim okehu. Zpa@atku se operovaly pouze rutinni
srde&ni vady, ale v 60.-70. letech byla technika i tektioperaci srdmich vad
uz natolik dokonala, Ze bylo mozné operovat i $&&i srd€ni vady. V dnesni dab
¢ini oper&ni umrtnost pblizné 1 %. Velkym ginosem je jist echokardiografie,
ktera je schopna odhalit skaeé vadu kolem 20. tydneshiotenstvi, ve spolupraci
S paitacovou tomografii nebo magnetickou rezonanci. (TIBsR@09, s. 320-321)
Novinkami jsou kardioplegie, coz je ¢hsné zastaveni srdd ¢innosti pouzitim
kardioplegického roztokughem kardiochirurgického vykonu a ultrafiltrace, pmrh
které se dlo pacienta zbavuje ipbyt&né vody a Skodlivych latek po operaci
v mimo&Inim obshu. Po operaci je nutnéqulejit selhani athu, takze se podavaji
katecholaminy, vazodilatancia a diuretika, a poastne poteba ¥novat arytmiim,
které miZou zpisobit Zivot ohroZujici stav. Z 600&@ narozenych &i s vrozenou
srdeni vadou se jich 550 dozije daspsti, coz je obrovsky pokrok. (Tlaskal, 2009,
s. 320-321)

Odlozeny uzawr hrudniku

Vojtovi¢ et al. konstatuji, Zetwod neuzateni hrudniku u &i po operaci vrozené
srde&ni vady je prevenci nizkého sttého vydeje. Pokud se opém rana
po operaci v mima@tnim okehu uzave a je pitomny otok mediastina, fie dojit

k pseudotamponéd a tim padem ke zhorSeni stdeh funkci. O odloZzeném
uzawru hrudniku u novorozeficjsou zminky od roku 1982. Obecrse |ékai
shoduji, Ze ma tato metoda velky vliv na sniZerdrami amrtnosti u novorozelic
operovanych pro vrozenou stté¢ vadu. Byl proveden rozbor 577 novorozinc
ktefi byli vletech 1992-2008 operovani ¥t®kém motolském kardiocentru
za uziti mimotlniho olghu. Rezilo 572 dti a u 239 z nich byla aplikovana metoda
odloZzeného uzavu hrudniku. V zagru nebyl hrudnik uzaen u 223 d&ti z 239.
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Duvodem byl ve 24,3 % otok ¢kkych tkani ¢i srdce, ve 22,2 % krvaceni
z nechirurgickych fi¢in, ve 20,5 % prevence nizkého smoiéno vydeje. Operovalo
se do 28. dne Zivota, vahoveé rétipbylo 1450-4650 gratha vice neZ polovinu
tvorili chlapci. V této studii byla néasgji se vyskytujici vadou izolovana
transpozice velkych artérii v 27,6 % a také trampgmos defektem komorového septa
v 13,8 %. (Vojtovt et al., 2009, s. 327-333) Na jednotce intenzivatepbylo
hlavnim Ukolem sledovat Zivotni funkcegijpm a vydej tekutin, zaji8hi nutrice.
Dulezité bylo preventivni podavani antibiotik. Cilersntibiotika se podavala
v pripact pozitivni kultivace v raéci pii infekci. Pokud ustoupily otoky a usmmila
se hemodynamika, mohlo byt provedeno teav hrudniku. V skterych gipadech
se hrudnik uzaviral postuggnne v3echny &i uzawr totiz tolerovaly. B uzawru
hrudniku, ktery vyZaduje ifsné sterilni podminky, byli ftomni dtsky
kardioanesteziolog, pediatr se specializaci nannna@i pé&i, chirurgicky tym
a sélové sestry.tBd uzavenim byly vzdy odebrany & na kultivaci. Hrudnik
byl uzaven v rozmezétyi hodin az padesati dvouir 90,4 % pipadi. Definitivné
uzawit hrudnik nebylo mozné ve 23ipadech @zky klinicky stav) a dti vétSinou
zentely po gevozu z opemmiho salu. Postugnse hrudnik uzaviral v 19 z 216
piipadi. i pobytu v nemocnici zekslo iblizn¢ 13,4 % dti. Mortalita diti, které
mély hrudnik uzaven primarg, cinila 4,2 %. Pacienti s odloZzenym uzéem
hrudniku déle pobyvali na jednotce intenzivntégéi doba urdlé plicni ventilace
byla delSi. NajastjSi komplikaci bylo ve 30 ifpadech z 239 Spatné hojeni rany.
(Vojtovi¢ et al., 2009, s. 327-333)

Tlaskal uvadi, Ze vakterych gipadech je padeba ponechat otéany hrudnik dite,
pokud méa piznaky nizkého srdaiho vydeje, naifiklad pi velkych krevnich
ztratach. Timto vykonem se zlepSuje grdevydej, snizuje tlak uvnithrudniku, lépe
prokrvuje myokard a sniZzuje n&pvyvinuté ve sin¢ srde&ni komory Ehem systoly.
Lze tak snizit amrtnost a nemocnostdti gpo narénych operacich. (Tlaskal, 2009,
s. 320-321)
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P&e o ditis VSV vCR

Prof. MUDr. Skovranek konstatuje, Ze &tském kardiocentru v Motole se provadi
roéné kolem 440 srd&ich operaci. Umrtnost se v roce 2010 pohyboval@,adb.
Zasluhou echokardiografie, ktera je zakladni diagiokou metodou, se operace
témet v 80 % realizuji bez provedenitguloperani srd€ni katetrizace. Srdei
katetrizace je uzito zhruba 200x za rok (urgvtepennych dieji, stiovych defeki).
Zasluhou plosného screeningu vrozenych @riddr vad vramci prenatalni
kardiologie ma Btské kardiocentrum v Motole unikatni vysledky. Riodé na tom
hlavre souhra gynekolag pediatfi a kardiolog. (Skovranek, 2011, s. 4-6) V dnesni
dobe uz se porody &i se zavaznou srdei vadou WCeské republice, pokud mozno,
koncentruji do Fakultni nemocnice v Motole. Pokuodgioupi dit intervergni
zakrok, je dale sledovanoctdkym kardiologem tzné¢ dlouho, podle zavaznosti
rezidualnich nalez Podstatné je, aby lékacasre rozpoznal pozdni komplikace.
Déti se srdeni vadouci po jeji operaci (podle vysled@kkardiologického vySéeni)
muZou provozovat sporty, kde jéimérena fyzicka zé@z, protoze to fispiva k jejich
fyziologickému rozvoji. Vhodné jsou rekr@d sporty s lehkou zé&ti. Co je pro dti

nevhodné, jsou vytrvalostnéhy, posilovani a podokn(Skovranek, 2011, s. 4-6)
P&'e o dosgglé s vrozenou srdéni vadou

Popelova et al. uvd(, Ze s vrozenou srdei vadou pezivad do dosglosti v dnesni
doke pres 80 % ¢ti. Ne vzdycky bylo mozné provést «tdoperaci, proto se u nich
pozckji vyskytovaly poruchy srdmiho rytmu. [@lezité je zhodnotit,
zda je u dosfého nutné srdmi vadu operovat, kdyz to doposud nebylo provedeno
a posoudit riziko operace. (Popelova, 2007, s. B8 V nemocnici ha Homolce
provozuji od roku 2005 poradnu pro vrozené &ndeady u dosglych a v roce 2007
meli okolo 1900 pacierit V letech 2005-2007 odoperovali 6,7 % dégph
pacienti, jejichz wkova hranice se pohybovala okolo 38 let a&ém50 % to byly
Zeny. Aby mohli Iék& porovnavat se starSimi nalezy, prodédse fed operaci
Klinické vySeteni, echokardiografie, elektrokardiografie, ergameet

a spiroergometrie. ied provedenim reoperace musi pacient podstoupit CT

angiografii velkych cév a ke zji&ti stavu srdéni svaloviny magnetickou rezonanci.
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Pfi operaci je zapéebi, aby byl ptomen dtsky kardiochirurg a kvalifikovany
anesteziolog. Kontroly po operaci se provatddppropudinim, po ngsici, za [l
roku, za rok a dale individuainvétSinou kazdy rok. Stale stoupaceb reoperaci.
V roce 2005 se pohybovaly okolo 28 % a o rok gpzecch bylo priblizné 50 %.
Nejvice se reoperace prowd u komplexnich vrozenych sréigich vad.
(Popelova, 2007, s. 160-173)
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8 TEHOTENSTVI U ZENY S VSV

Popelova uvadi, Ze s vrozenou srdevadou pecka do dosplosti ¢cim dal vice zen.
V jedné kanadské studii se u¢dml 562 Zen, které gty néjaké onemoceni srdce,
ztoho v 75 % byly vrozené sriid vady. Ve skupi® 2491 €hotnych s vrozenou
srde&ni vadou probhl v 15 % samovolny potrat, v11 % se vyskytly srde
komplikace a pouze v5 % ZenyepuSily €hotenstvi. V dalSim fehledu ndly
téhotné srdéni komplikace tér& ve 20 %, v necelych 17 % se vyskytl edém plic
a v [@iblizne 3 % byly gitomny soustavné arytmie. (Popelova, 2009, s. 3-10
Pokud jde o vliv srdmi vady na &hotenstvi, v kazdémifpact je pro geziti Zeny

i plodu lepsi, kdyz je vada chirurgicky korigovahatomto gipack je riziko umrti
matky i plodu 0 %. Jakmile neni vrozena srdevada korigovand, je tam 12 %
riziko amrti matky, 15 % riziko odufeni plodu, a také 32 % praymbdobnost
piedcasného porodu oproti 7 % u vad sledovanych. U veyghe6zou jeghotenstvi
nevhodné pro velké riziko u matky i u plodu. (P@vél, 2009, s. 96-103)

Porod u zZen s vrozenou srdani vadou

Freeman et al. konstatuji, Ze neambt, aby Zena rodilalgd planovanym terminem.
OvSem u Zen se si&d vadou hrozi $ porodu selhani kardiovaskularniho systému,
proto je nutné, aby byla Zena pod neustalym dohted#& vhodné monitorovat
saturaci kysliku, krevni tlak a \kterych gipadech i EKG. Velmic¢astou
komplikaci Bhem porodu je syndrom utiavané dolni duté Zily, coz se daredit
zmeénou polohy na levy bok. Prioritou je tlumeni bolesklidnéni rodicky a pomoc

v druhé dob porodni, aby seipdeSlo zvySeni krevniho tlaku a zrychleni pulzu.
(Freeman et al, 2008, s. 40-43) Rodici zeny si mol® &tSin¢ pripadi vyzadat
epidurdini anestezii. AvSak ne vSechny &ndevady tuto anestezii déd snéseji.
Jedna se ndjklad o Koarktaci aorty, Einsenmengersyndrom a plicni hypertenzi.
NejvétSim rizikem je pokles krevniho tlaku neboli hypate a ztrata krve.&hotné
snaseji srdmi vady pongrné dobkre, i progndza jeifizniva, a to pedevsSim zasluhou
spoluprace mezi kardiology, neonatology a anedtmgpyo (Freeman et al, 2008,
S. 40-43)

37



9 HYPOPLAZIE LEVEHO SRDCE U PLOD U

Navratil et al. uvadi, Ze syndrom hypoplastickéhevého srdce (HLHS)
je charakterizovan nedost&tgm vyvojem levého srdce s vyznamnou hypoplazii
levé komory ¥etns atrézie, stendzy nebo hypoplazie aort&inmitralni chlopr,
hypoplazie vzestupné aorty a aortalniho oblouktkol predstavuje 2 az 3 % vSech
vrozenych srd&nich vad, HLHS je jednou z rgsgjSich icin novorozeneckeé
amrtnosti. | kdyz je ficina neznama, se vznikem HLHSuhe® souviset primarni
kardiomyopatie. Obeeénse vyskytuje sporadicky u jinak normalnicktida vypada,

Ze je genetickytiznoroda. ReZiti je zavislé na otégném ductus arteriosus. Keéani
diagnézy HLHS se provadi echokardiografie. Prenatiihgnostika je mozna&hbem
rutinniho porodnického ultrazvukového vy&eti ve 2. trimestru ¢hotenstvi.

K fyzikalnim néleam, které jsou &n¢ pozorovany u firozeného pibéhu HLHS
pati cyanoza, dechova tisechladné kotetiny a snizeni periferniho pulsu. Pokud
se neléi, 95 % novorozencs HLHS umira v prvnich 30 dnech Zivota. S rozvojem
|ékarskych intervenci a zavedenim postupné paliativivunyické korekce, fezije

pét let po narozeni 65 %¢d. Je navrZzeno, aby vSechny plody a novorozenci
s diagnézou HLHS byliffitomni ve zdravotnickém centru, které nabizi clgitkou
lécbu HLHS. Pro peziti jsou nutné chirurgické operace, které se klevprovadi

v novorozeneckém obdobi. Alternativni moZznosti mafir soucithou p#

a transplantaci srdce. &eni |&ba se zawrtuje na poskytovani dostéeeho
miseni okysliené a odkystiené krve a na odpovidajici systémovou perfuzi tim,
Ze se udrzuje pchodnost ductus arteriosus pomoci prostaglandirovipdizi.

V piipack, Ze je di¢ stabilni, je mozné zahdjit chirurgické Upravy. Yl et al,
2005, s. 393-396) V roce 2002 a 2003 prozkoumdtiesplodu u 466 &hotnych Zen

v lokalit¢ Moravy a Slezska. VyS@ni srdce plodu ultrazvukem provéidnezi 20.-

34. tydnem &hotenstvi. Narodilo se 69 62%tda vrozenou vadu srdce¢hn 478

z nich. Prenatathbyla odhalena srdai vada ve 108ifpadech ze 4667. Ve stejném
roce byl na Mora¥ a ve Slezsku rozpoznan syndrom hypoplazie levéthcesu 24
ploda. Intrautering u 87,5 % plod a po porodu uit novorozend. Ze vSech
pied porodem zjishych vrozenych vad srdce se vyskytoval syndrom plgzie
levého srdce v 19,5 %. V tomto uv@eém souboru byl vSak syndrom hypoplazie
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levého srdce nejvyskytovgsim typem vrozené srdei vady. V 79 % byl syndrom
hypoplazie levého srdcefippmen jako samostatna vada. U 21 % pldayly
priclenéné mimosrdéni odchylky. Vyskyt syndromu hypoplazie levého srduyl

v poneru Kk Ziw narozenym é&em 1:2900. V57 % zjednadvaceti piod
se syndromem hypoplazie levého srdce se vyskyikavi cinitelé (matka starSi 35
let, prodtlané infekce, jiné vrozené vady plodu). Ve 43 % yhatalezen Zadny
rizikovy c¢initel. (Navratil et al, 2005, s. 393-396) Pokudkdié zjisti pfitomnost
syndromu hypoplazie levého srdce, stanovi prozkeaiim&ouboru vSech
chromozonid v jadre buiky neboli karyotypu. Provadi se amniocentéza (vgdét
plodové vody), kordocentéza (vyEmii pupénikové krve) a vySeéeni krve dikte.
Karyotyp n€lo v paadku 62 % plod, chorobny 9,5 % a 28,5 % plidchentlo
karyotyp vysSeteno. U &ch 62 % plod, co ntli karyotyp bez patologii, se vyskytly
mimosrdeéni odchylky pouze u 3 jedidc U ttch 9,5 % plod s chorobnym
karyotypem bylo znamo jeStpred vySetenim srdce, Ze maji¢faké mimosrdeni
odchylky. Z £ch nevySdatnych plod byl pouze u jednohorftomen rizikovycinitel,

a to diabetes mellitus u matky. U zbylych pladebyl gitomen ani jeden rizikovy
faktor ¢i néjakda mimosrdeni odchylka. Ukogit téhotenstvi se z 21 intrauteri&n
zjistetnych syndrom hypoplazie levého srdce rozhodli réeliv 81 %. Ehotenstvi

si ponechalo 19 % partnerU i déti, které se narodily se syndromem hypoplazie
levého srdce, aniz by se ém diive wdélo, se jedenkrat postupovalo neinvazivni
lécbou a di¢ nakonec nefezilo. U dvou dti se provedla operace srdce, kterou
prezily. (Navratil et al, 2005, s. 393-396)
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10 TRANSPOZICE VELKYCH ARTERIi

Hucin et al. udavaji, Ze Transpozice velkych tepen T(EA), je jednou

Z nefasgjSich vrozenych sraaich cyanotickych vad, kdy aorta odstupuje z pravé
komory a plicni tepna odstupuje z levé komory. Tatda ma za nasledek vyreai
dvou paralelnich aini, ve kterych se odkyskena systémova Zilni krev vraci
do pravé sié a je posilana zp do krevniho obhu pres pravou komoru a aortu,
a plicni okysléena Zilni krev se vraci do levé &jije ¢erpana z§t do plic ges levou
komoru a plicni tepnu. Prevalence D-TGA se pohylmgje,3 do 4,7 na 10 000 2iv
narozenych é&i. Specificky mechanismus, ktery tgmbi D-TGA je neznamy.
Na rozdil od jinych srdmich vad neni D-TGA spojena s Zadnou genetickou
abnormalitou a jen iimka se vyskytuje u ostatnickleni rodiny. K srdénim
anomaliim, které jsoucasto pozorovany u paciénts D-TGA pati defekt
komorového septa a abnormality mitralni a trikugmd chlopi. VétSina gripadi
D-TGA je odhalena aZ po narozeni, protoZze TGA ¢mgel z nejobtizji prenatal
zachytitelnych vrozenych srél@ich vad. Nasledujici postnatalni klinicky nalediSie

v zavislosti na stupni miseni obou cirkid&ch systém a pitomnosti jinych
srde&nich vad. Cyanoza je regstjSim nalezem u pacieihts D-TGA. Zavaznost
cyanozy je ovlivina gitomnosti a velikosti defekturgivého septa. Neni ovli¢na
ndmahou (nap pl&em nebo krmenim) nebo pouzitim kysliku. D-TGA ma%0
amrtnost v prvnim roce Zivota, pokud se #eléPostnataini diagnéza D-TGA
je potvrzena echokardiografii. (Kim et al., 2009, s. 260-266) O popis stavby
nekorigované transpozice velkych artérii se zadloutboce 1797 Matthew Balillie.
Lécba transpozice velkych artérii byla zahajena viBaltu panem Hanlonem
a Blalockem. MIli moZnost experimentovat, jelikoz byl dostatelepitiho materialu
(détska srdce). Zprvu se snazilitgoreénit vadu na korigovanou transpozici,
to znamena, Ze jim Slo o fyziologickou korekci. €ge zabyvali vygnou kmeri
plicnice a aorty, tedy jejich navracenim nav@dni misto. Aby se ipdeSlocasné
amrtnosti u kojeni, navrhli vroce 1971 Barrat-Boyes a spol. snizik v
pii provadni Uprav sini u transpozice do zhrubach nésiai véku ditte. Princip
operace spoval v prozatimni zastavkrevniho okhu, porvadz metodou volby

byl mimogIni obeh a také g hlubokém snizenigtesné teploty. (Hein et al., 2009,

40



S. 260-266) Jmeéno Adib Dominges Janete je spojetepeninou switch operaci.

Z&kladni myslenkou je ipmistni véncitych tepen do kiene neoaorty nad levou

komoru. VCeské republice zali transpozici operovat v roce 1967. Od roku 1979
se operace provély v Détském kardiocentru v Motole. V letech 1979-2007 €218

déti provedla korekce nekorigované transpozice vdikgérii. V roce 1979 se také

zahdjila fyziologick& korekce transpozice dle Mudtaa kthem @ti let se timto

zpisobem operovalo 177¢d. Se Switch operaci se o v roce 1988 a do roku

2009 operaci podstoupilo 35&td Podle vSeho je u izolované transpozi¢ezfi

87 %. U celkové, neboli komplexni transpozice 72 Bbive meli |€ékari obavu

operovat transpozici velkych artérii metodou Switghikoz bylo az 20 % riziko

amrti bihem operace ve srovnani se Senningovou operadiré to riziko bylo

pouze 5 %. Nyni je vyhlidkar@ziti po Switch operaci az 96 % a l&kaperu;ji
jiz osmy den Zivota. (Htin et al., 2009, s. 260-266)

Hypoplazie levého srdce

Transpozice velkych artérii

Prevalence HLHS je 2 az 3 % ze vS¢

vrozenych srd&nich vad

xdPrevalence D-TGA se pohybuje od 2,3 do

na 10 000 Zi¥ narozenych &i

Pricina neznama

iina neznama

Pokud se nel#, 95 % novorozenc
s HLHS umira v prvnich 30 dnech

Zivota

Nyni je vyhlidka peZiti po operaci
az 96 %

Tab. 3
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11 TRANSPLANTACE SRDCE U DETI

Tlaskal piSe, Ze jediné definitivnieSeni, jak fedejit srdénimu selhani,
je ortotopicka transplantace srdce.¢khlik let trvalo, nez se ortotopicka
transplantace stala Gsmou. Poprvé se to povedlo v roce 1967 u débp cloveéka

a vtom samém roce byla snaha provést transplantawvorozence. Vzhledem
k cetné umrtnosti a riziku, Ze srdce nebude organisipigato, se do osmdesatych
let minulého stoleti transplantovalo srdce dti gen velmi zidka. (Tlaskal, 2003,
s. 207-210) Impulsem k ortotopické transplantaaiggastji poSkozeni myokardu,
v tomto gipadt dilatatni kardiomyopatie, kdy dochazi k ro&sii srdénich odditi,
dale neoperovatelné vrozené sitevady a také ndjklad hypoplazie levého srdce
¢i srdeéni vady, u kterych je zap@tbi udrZzet otelenou tepennou dej. U takovych
novorozendé je treba podavat infuze s prostaglandiny anebo provékinkovou
atrioseptostomii. Ortotopicka transplantace se ma#tha¥ provést v pipad, kdy
po operaci dojde k zavaznému smgienu selhani, nereagujici na medikamenty
ani na mechanickou ¢bovou podporu. Vhodnymi darci jsou lidé s ireveilniim
poskozenim mozku nebo néhlou smrti,ikieepodstoupili delSi kardiopulmonalni
resuscitaci. Je nutné, aby darce ngtpmplikovanou srdéni vadou, nadorovym
onemocgnim nebo infekci. #mo alarmujici je nezbytna shoda krevni skupiny
u dosglych, ale u novorozerica kojend Ize transplantovat srdce dars jinou
krevni skupinou, jelikoZ jejich obranné mechanisngjsou v tomto obdobi zralé.
NejcastjSi komplikaci je nefyjeti transplantovaného srdce organismeifjemce
a infekce. K prevenci komplikaci se uzivaji imun@®siva, ktera by gha pomoci
organismu ztotoZnit se s transplantovanym organ@wsem imunosupresiva maji
i vedlejSi &inky, jako ¥eba Gtlum hematopoézy. Vysledky ortotopické traansaice
jsou uspokojivé. Jedenact let po transplant&efifp 77 % novorozericz celkovych
299. (Tlaskal, 2003, s. 207-210).
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12 DISKUZE

Autori se shoduji, Ze se vrozené smiievady ze vSech vrozenych vyvojovych vad
vyskytuji nefasgji (6,16/1000 zi¢ narozenych &i). Vrozené srdani vady
jsou uvadny jako nefasgjsi pricina umrti novorozenica kojend.

Autori ¢lanka se shodli, Ze vrozené stahé vady velmicasto provazi chromozomalni
aberace, ndjklad Dowrniv syndrom. Autéi vyzkumi se shoduji, Ze se kritické
(urgentni) vrozené srdei vady vyskytuji v35 % a jsou provazeny zavaznou

hypoxémii, srdénim selhanim nebo éma giznaky.

VSichni autdi se shodli na rizikovych faktorech, které majivutia vznik vrozenych
srdenich vad. Rizikovymi faktory jsou: vrozené skdé vady matky¢i rodiny,
procklané infekce v prvnim trimestru gravidity, chrorickonemocéni matky

a teratogeny (alkohol, z 1éKrhalidomid).

Autoii se shoduji, Zze Echokardiografie je nepostradatelm velmi @innou
ultrazvukovou metodou, ktera by n&an chyk¥t pii screeningu ve druhém trimestru.
Ve vyzkumnych ¢lancich dosli autth k zawru, Ze zasluhou Echokardiografie
se mohlo té& upustit od invazivnich vykan (srde€&ni katetrizace, angiografie).
Dale se také autoshoduji na tom, Ze €eské republice je prenatalni diagnostika

vrozenych srd&nich vad na vyborné arovni.

Autofi se shoduji, Ze¢hotna, jejiz plod ma vrozenou stdé vadu, by nila
byt odeslana na specializované pracevibt nas je to Fakultni nemocnice v Praze-
Motole, kde Iékarodice obeznami o dalSim postupu, prognézedcsideady a také

0 moznosti urslého ukoreni €hotenstvi (do 24. t.g.), pokud si to roelipeji
(napiklad pri srdeeni vadt, ktera neni skitelna se Zivotem). Je vhodné, aby byl plod
S vrozenou srdmi vadou porozen ve Fakultni nemocnici v Motoldaed pelozen
do Dxtského kardiocentra, kde se rozhoduje o dalSimupastAutdi se shoduiji,
Ze v dnesdni dabpoklesla opermni mortalita na 1 %. Eve se pohybovala okolo
8,4 %.

43



ZAVER

Bakald&ska prace se zaobird vrozenymi vadami srdce, jdpishorii, incidenci

a prenatalnim screeningem. 2éatna prace byla sestavena podle &ungch cit.

Prvnim cilem bylo nastinit historii vrozenych srdefnich vad Pomoci
piehledovychélanka bylo zjiS€no, Ze o vrozenych sréieich vadach &d¢li |€kati
a \&dci jiz vdavné minulosti. Prvni vrozenou vadu srdmopsal prawipodobrE
Leonardo da Vinci. William Harvey bylipswdcen o tom, Ze krev je Ziva a koluje
v embryu dive, nez vznikne srdce. Camille Dareste prostud@alni vlivy,
které by mohly mit vliv na embryogenezu a takeétitjize za VSV mohou byt

odpowdné teratogenyCil 1 byl spinén.

Druhym cilem bylopiedlozit Udaje o vyskytu vrozenych srdé&nich vad. Vrozené

vady srdce se vyskytujiriplizné v 6,16 na 1000 Ziévnarozenych &i (studie BOSS-
prof. MUDr. Milan Samanek).Prof. Skovranek uvadéwalenci VSV k roku 2010
na mér nez 5 na 1000 Zévnarozenych é&i. Podil na tom maipdevSim prenatalni
diagnostika, mnozi ro&é se rozhodnou ukeit tehotenstviCil 2 byl spinén.

Tretim cilem bylopoukdzat na moZnosti prenatalni detekceVyzkumné ¢lanky
srde&nich vad. DalSi g&innou metodou je barevné dopplerovské mapovaniké ta
genetické vySébvaci metody, jelikoZz ndfklad zvySed proséknuté zahlavi e
swedeit o vrozené srdmi vack. Cil 3 byl spinén.

Ctvrtym cilem bylo seznamit veejnost s nefastjSimi vrozenymi srdefnimi
vadami. V bakald&ské praci jsou uvedeny &vvelmi casté VSV: syndrom
hypoplastického levého srdce a Transpozice velkgntérii. Syndrom hypoplazie
levého srdce je ze vSech stdizh vad jednou z n&gsgjSich ¥icin novorozenecké
amrtnosti. Transpozice velkych artérii je velsaistou cyanotickou vadou. Nebyva
spojena s genetickymi abnormalitami a jetidiza se vyskytuje u blizkych

piibuznych.Cil 4 byl splnén.
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SEZNAM ZKRATEK

VSV Vrozené srdéni vady

FN Fakultni nemocnice

MHz MegaHertz, milionty nasobek jednotky kmito
K& Ceska koruna

uz Ultrazvuk

ECHO Echokardiografie

M-mode Jednorozrérna echokardiografie
3D Trojrozmérna

EKG Elektrokardiogram

CT Paitacova tomografie

HLHS Syndrom hypoplazie levého srdce
D-TGA Transpozice velkych artérii

Prim. Prim&

MUDr. Léka

Prof. Profesor

t.g. Tyden gestacegftotenstvi)
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SEZNAM PRILOH

Priloha 1 Fetalni krewiéh

Ptiloha 2 Fyziologické srdce

Ptiloha 3 Hypoplastické levé srdce
Ptiloha 4 Transpozice velkych artérii
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PRILOHY
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Priloha 2 Fyziologické srdce
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Priloha 3 Hypoplastické levé srdce
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Priloha 4 Transpozice velkych artérii

Normal Transposition
of the Great Arteries

Obrazek poskytl MUDr. Lubomir Dubrava
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