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Cíl studie: Zhodnotit dlouhodobé v˘sledky Senningovy korekce transpozice velk˘ch arterií (TGA) u pacientÛ déle neÏ 5 let
po operaci se zamûfiením na funkci kardiovaskulárního systému, tûlesné v˘konnosti a pov‰echné kvality Ïivota.
Soubor: Tvofií celkem 168 dlouhodobû sledovan˘ch pacientÛ, ktefií byli operováni v letech 1984 aÏ 1997. Vûk dûtí pfii ope-
raci byl jeden mûsíc aÏ 9 let (medián 6 mûsícÛ). U 35 pacientÛ s komplexní transpozicí byl pfii operaci souãasnû uzavfien
defekt komorového septa nebo uvolnûna pfiidruÏená pulmonální stenóza. ·estnáct pacientÛ (9,5 %) zemfielo v odstupu dvou
mûsícÛ aÏ 20 let (medián 13 let) po operaci. U 152 pacientÛ bylo provedeno v odstupu 5 aÏ 20 let (medián 13 let) od 
operace a ve vûku 5 aÏ 24 let (medián 14 let) podrobné klinické, echokardiografické a zátûÏové vy‰etfiení a 24hodinové 
Holterovo monitorování EKG.
V˘sledky: Ze 35 pacientÛ s komplexní transpozicí zemfielo 11 (31,4 %), zatímco ze 133 pacientÛ s izolovanou transpozicí 
zemfielo pouze 5 (3,8 %); p < 0,0001. Pravdûpodobnost pfieÏití 5, 10 a 15 let po operaci u pacientÛ s izolovanou transpo-
zicí byla 98%, 97% a 97% a u pacientÛ s komplexní TGA 80%, 80% a 71% (p < 0,001). Na pozdním úmrtí se u 7 (4,2 %)
pacientÛ s komplexní TGA podílely – selhání pravé (systémové) srdeãní komory a v˘znamná získaná regurgitace trikuspi-
dální chlopnû. K náhlému úmrtí do‰lo u tfií (1,7 %) pacientÛ s dobr˘mi hemodynamick˘mi nálezy, nejspí‰e pro závaÏnou
dysrytmii.
Pfii echokardiografickém vy‰etfiení mûlo ze 152 vy‰etfien˘ch dobrou funkci trikuspidální chlopnû nebo zcela nev˘znamnou
regurgitaci (stupeÀ 0–1) 109 (71,7 %) pacientÛ, ménû v˘znamnou regurgitaci (stupeÀ 2) 33 (21,7 %) pacientÛ a v˘znamnou
regurgitaci (stupeÀ 3) 7 (4,6 %) pacientÛ; u zb˘vajících 3 (2,0 %) pacientÛ byla trikuspidální chlopeÀ nahrazena mechanic-
kou chlopní. Funkce pravé (systémové) komory byla dobrá u 124 (81,6 %) pacientÛ, u 24 (15,8 %) mírnû zhor‰ená a ve 
4 pfiípadech (2,6 %) stfiednû zhor‰ená; tûÏkou dysfunkci pravé komory nemûl Ïádn˘ pacient.
Klinicky závaÏné poruchy srdeãního rytmu mûlo celkem 12 pacientÛ (7,9 %). U 9 pacientÛ byl v dobû studie implantovan˘
kardiostimulátor, z nichÏ u sedmi pro dysfunkci sinusového uzlu a dva pro pokroãilou AV blokádu. V jednom pfiípadû byl
implantován kardioverter-defibrilátor pro komorovou tachykardii. Antiarytmika uÏívalo pût pacientÛ s flutterem síní a jeden
pacient pro junkãní ektopickou tachykardii. Dysfunkci sinusového uzlu pfii ambulantním monitorování EKG, které nevyÏa-
dovalo specifickou léãbu, mûlo 36,8 % pacientÛ. 
PrÛmûrná spotfieba kyslíku pfii maximální zátûÏi (VO2max.) byla 35,4 ± 6,6 ml/kg/min, tj. -2,4 ± 1,5 smûrodatné odchylky
normy vzhledem k vûku a pohlaví pacienta. Celkem 58 % vy‰etfien˘ch mûlo maximální kyslíkovou spotfiebu sníÏenou o více
neÏ -2,0 SD normy a 43 % pacientÛ nebylo schopno dosáhnout maximální srdeãní akcelerace nad -2,0 SD normy.
Kardiotonika nebo inhibitory ACE uÏívalo celkem 34 % pacientÛ. Podle klasifikace NYHA bylo 97 % pacientÛ ve tfiídû I a II
a rekreaãní sportovní aktivitu uvedlo 76 % tázan˘ch.
Závûr: Dlouhodobé v˘sledky fyziologické korekce izolované transpozice velk˘ch arterií podle Senninga jsou dobré. U pa-
cientÛ s komplexní transpozicí je ãastûj‰í v˘skyt závaÏné trikuspidální regurgitace a selhání pravé srdeãní komory.
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Aim of study: To evaluate the long-term results of Senning procedure for transposition of the great arteries (TGA) more
than 5 years after surgery with emphasis on cardiovascular function, physical activities and quality of life.
Patients: 168 patients operated on between 1984 and 1997 were followed up. The age at surgery was from 1 month to 
9 years (median 6 months). In 35 patients with complex TGA associated ventricular septal defect was closed or pulmonary
artery stenosis released. Sixteen (9.5%) patients died at an interval of 2 months to 20 years (median 13 years) postoperatively.
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ÚVOD

Operace transpozice velk˘ch arterií (TGA) podle Mus-
tarda nebo pozdûji podle Senninga, které byly prová-
dûny v Dûtském kardiocentru v 80. letech, koncem
90. let zcela nahradil program anatomické korekce
transpozice u novorozence, tzv. arteriální „switch“.
Hlavní nev˘hodou dnes jiÏ pfiekonané fyziologické
korekce TGA je riziko pozdního selhání pravé (systé-
mové) komory a ãast˘ v˘skyt postincizionálních
supraventrikulárních dysrytmií. Dlouhodobé v˘sled-
ky Mustardovy operace jsme publikovali v na‰ich
pfiedchozích pracích.(1,2) Cílem této studie bylo zhod-
notit dlouhodobé v˘sledky Senningovy korekce
u pacientÛ déle neÏ pût let po operaci se zamûfie-
ním na funkci kardiovaskulárního systému, tûlesné
v˘konnosti a pov‰echné kvality Ïivota.

SOUBOR

V Dûtském kardiocentru Fakultní nemocnice v Moto-
le byla v letech 1984 aÏ 2002 provedena Senningova
operace celkem u 300 pacientÛ s transpozicí velk˘ch
arterií. Do souboru nebylo zafiazeno ‰est dûtí po pa-
liativní Senningovû operaci s ponechan˘m defektem
komorového septa pro tûÏk˘ stupeÀ plicní cévní cho-
roby. Do 30 dnÛ po operaci zemfielo 27 (9,0 %) pa-
cientÛ. Ze studie bylo dále vyfiazeno 94 pacientÛ Ïijí-
cích v zahraniãí, pfieváÏnû na Slovensku; 9 pacientÛ,
ktefií odmítli kontrolní ambulantní vy‰etfiení a dvû dûti,
které byly v dobû studie ménû neÏ pût let po operaci.

Soubor tedy tvofií celkem 168 dlouhodobû sledova-
n˘ch pacientÛ, ktefií byli operováni v letech 1984 aÏ
1997. U v‰ech dûtí byla po narození provedena balon-
ková atrioseptostomie. Celkem pût pacientÛ mû-
lo pfiedchozí operaãní zákrok. U tfií dûtí byla provedena
resekce koarktace aorty, u jednoho z nich je‰tû bandáÏ
plicnice, v jednom pfiípadû byla provedena bandáÏ plic-

nice a Blalockova-Hanlonova septektomie, a v jednom
pfiípadû resekce zdvojeného aortálního oblouku.

Senningova operace byla provedena standardní
technikou v mimotûlním obûhu a v hluboké nebo
stfiední hypotermii.(3) Vûk dûtí pfii operaci byl jeden
mûsíc aÏ 9 let (medián 6 mûsícÛ). Do jednoho roku
vûku bylo operováno 160 (95 %) dûtí, od jednoho do
tfií let 9 (4 %) dûtí a nad dva roky pouze dva nemoc-
ní. Ve 28 pfiípadech byl souãasnû uzavfien defekt
komorového septa záplatou, z nichÏ byla u dvou pa-
cientÛ s obstrukcí v˘tokového traktu levé komory
rovnûÏ provedena myektomie. Ménû v˘znamn˘ defekt
komorového septa byl uzavfien suturou u ‰esti pa-
cientÛ a v jednom pfiípadû byla resekována sub-
pulmonální fibromuskulární membrána.

Z následn˘ch intervenãních v˘konÛ byl 11 pa-
cientÛm implantován v intervalu od 3 dnÛ do 20 let
(medián 13 let) od operace stimulátor a v jednom pfií-
padû kardioverter-defibrilátor. U dvou pacientÛ ve
vûku 12 let s dysfunkcí pravé srdeãní komory a s tri-
kuspidální regurgitací byla ve snaze o retréning levé
komory, a následnou konverzi na anatomickou korek-
ci, provedena bandáÏ plicnice.(4) U prvního pacienta
byla v odstupu 11 mûsícÛ provedena rebandáÏ plicni-
ce pro nedostateãn˘ gradient. Po této druhé operaci
zaãalo ale postupnû docházet k rozvoji selhání levé
komory, pro které musela b˘t bandáÏ za dal‰í tfii mû-
síce odstranûna. Pozdûji byla u tohoto pacienta insufi-
cientní trikuspidální chlopeÀ nahrazena mechanickou
chlopní. U druhého pacienta do‰lo po stfiednû v˘znam-
né bandáÏi k zlep‰ení funkce pravé komory a ke zmír-
nûní trikuspidální regurgitace, takÏe bylo od programu
konverze na anatomickou korekci upu‰tûno.

METODIKA

Klinická ãást studie probûhla v letech 2001 aÏ 
2004. Pfii ambulantní kontrole byl vyplnûn dotazník se 

A total of 152 patients had detailed clinical and echocardiographic examination, 24-hour Holter ECG monitoring and exer-
cise tests at interval of 5 to 20 years (median 13 years) and at age of 5 to 24 years (median 14 years) after surgery.
Results: Eleven (31.4%) out of 35 patients with complex transposition but only 5 (3.8%) out of 133 patients with isolated
TGA died; p < 0.0001. The actuarial survival at 5, 10 and 15 year was 98%, 97% a 97% in patients with simple TGA and
80%, 80% a 71% in patients with complex TGA (p < 0.001). Late death was caused by the right (systemic) ventricular 
failure and tricuspid valve regurgitation in 7 (4.2%) patients with complex TGA. Sudden death occurred in 3 (1.7%) patients
with a good hemodynamic findings most likely due to severe dysrrhythmia.
Out of 152 patients echocardiography revealed good tricuspid valve function or trivial regurgitation (grade 0–1) in 109
(71.7%) patients, mild (grade 2) regurgitation in 33 (21.7%) and moderate regurgitation (grade 3) in 7 (4.6%) patients, in
remaining 3 (2.0%) patients with severe regurgitation the valve was replaced by mechanical prosthesis. The right (systemic)
ventricular function was good in 124 (81.6%) patients and mildly or moderately depressed in 24 (15.8%) and 4 (2.6%) pa-
tients respectively. The severe right ventricular dysfunction was not observed in any patient.
Overall clinically significant dysrrhythmias were observed in 12 (7.9%) patients. Nine patients had pacemaker at the
time of study, in 7 for sinus node dysfunction and in 2 for advanced AV block. A cardioverter-defibrilator was used in 
1 patient for ventricular tachycardia. Antiarrhythmic drugs were taken by 5 patients for atrial flutter and by 1 patient
for junctional tachycardia. The sinus node dysfunction on Holter monitoring without a specific treatment was observed
in 36.8% patients.
The maximal oxygen consumption (VO2max.) at exercise was 35.4 ± 6.6 ml/kg/min. corresponding to -2.4 ± 1.5 standard
deviation of age and gender normalized control values. Overall 58% of patients had VO2max. lower than -2.0 SD and 43% of
patients did not increase heart rate at maximal exercise above -2.0 SD of control values.
Digoxin and/or ACE inhibitors were administered in 34% of patients; 97% of patients were in class I or II NYHA classifi-
cation and 76% of responders reported recreational sport activities.
Conclusion: Long-term results of Senning correction for isolated transposition of the great arteries are good. The inci-
dence of severe tricuspid regurgitation and right ventricular failure is higher in patients with complex transposition.
Key words: Transposition of the great arteries – Senning procedure – Long-term results
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sociálnû-ekonomick˘mi údaji a provedeno podrob-
né klinické vy‰etfiení, standardní EKG, 24hodinové
ambulantní monitorování srdeãního rytmu (AEKG),
echokardiografické a zátûÏové vy‰etfiení. U katetrizova-
n˘ch pacientÛ byly zrevidovány hemodynamické
a angiografické nálezy a u zemfiel˘ch pitevní protokoly.

Klinické údaje
Transpozice velk˘ch arterií byla hodnocena jako
komplexní, jestliÏe byl pfii operaci uzavfien defekt
komorového septa nebo uvolnûna pfiidruÏená pul-
monální stenóza. Funkãní zdatnost pacientÛ jsme
hodnotili podle klasifikace NYHA a kvalitu Ïivota
podle ability indexu;(5)

1. stupeÀ ability indexu charakterizuje normální
kvalita Ïivota, zamûstnání nebo ‰kola na pln˘
úvazek a moÏné tûhotenství,

2. stupeÀ schopnost pracovat na sníÏen˘ úvazek
a Ïivot ãásteãnû ovlivnûn˘ symptomy, 

3. stupeÀ neschopnost pracovat, omezení Ïivota ve
v‰ech aktivitách a rizikové tûhotenství a

4. stupeÀ extrémní omezení, úplná závislost na
pomoci jin˘ch a moÏnost pohybu jen v domû. 

Echokardiografie
Vy‰etfiení byla provedena na pfiístrojích System
V nebo Vivid 7 (Vingmed, GE). Regurgitace trikuspi-
dální (systémové) chlopnû byla hodnocena semikvan-
titativnû podle ‰ífie, délky a plochy regurgitaãního
toku pfii barevném dopplerovském mapování a veli-
kosti sínû: 

1. stupeÀ – velmi úzk˘ regurgitaãní tok s propagací
do 1/3 pÛvodní pravé sínû, která není zvût‰ena,

2. stupeÀ – úzk˘ regurgitaãní tok, kter˘ nepfiesa-
huje 2/3 sínû; pravá síÀ má normální velikost,

3. stupeÀ – jeden ‰ir‰í nebo více uÏ‰ích regurgitaã-
ních tokÛ s propagací aÏ na zadní stûnu pravé
sínû, pravá síÀ je zvût‰ená,

4. stupeÀ – ‰irok˘ jeden nebo více regurgitaãních
tokÛ s propagací aÏ do plicních Ïil, které jsou
dilatované.

Funkce pravé (systémové) srdeãní komory byla po-
suzována semikvantitativnû jako dobrá, lehce zhor‰e-
ná, stfiednû zhor‰ená a v˘znamnû zhor‰ená.

Ambulantní 24hodinové monitorování EKG
Ambulantní 24hodinové monitorování EKG bylo pro-
vedeno na pfiístroji Mars 8000 (Marquette, GE). 
Minimální, prÛmûrná a maximální srdeãní frekvence
a nejdel‰í interval R-R byly porovnány s kontrolním
souborem 320 dûtí bez poruch srdeãního rytmu,

vy‰etfien˘ch na stejném pfiístroji. Regresní rovnice
a korelaãní koeficienty jsou uvedeny v tabulce I.
Srdeãní frekvence a interval R-R u pacientÛ po Sen-
ningovû operaci byly porovnány s normálními hodno-
tami jedincÛ odpovídajícího vûku pomocí v˘poãtu 
Z-hodnoty (viz ãást nazvaná V˘poãty a statistika).

Poruchy rytmu byly rozdûleny do 4 podskupin: 

1. dysfunkce sinusového uzlu (SND): sinusová
bradykardie, junkãní nebo síÀov˘ rytmus, jestli-
Ïe byla pfii monitorování AEKG minimální ne-
bo prÛmûrná frekvence komor niÏ‰í neÏ -2SD
normy nebo interval R-R del‰í neÏ -2SD normy; 

2. supraventrikulární tachydysrytmie (SVT): sí-
Àov˘ flutter nebo fibrilace, síÀová ektopická ta-
chykardie, junkãní ektopická tachykardie, AV
reentry tachykardie. Supraventrikulární tachy-
dysrytmie byly hodnoceny jako v˘znamné, jest-
liÏe trvaly déle neÏ 30 vtefiin nebo jestliÏe vyÏa-
dovaly léãbu, a dále vÏdy v pfiítomnosti flutteru
nebo fibrilace síní; 

3. AV blokáda 2. a 3. stupnû; 
4. komorové arytmie byly hodnoceny jako v˘znam-

né, jestliÏe vyÏadovaly léãbu.

ZátûÏové vy‰etfiení
Pfii zátûÏovém vy‰etfiení byl pouÏit zkrácen˘ modifi-
kovan˘ test na bicyklovém ergometru. Po dvou sub-
maximálních zátûÏích intenzity 1 a 2 W/kg (resp. 
1,5 W/kg pro pacienty, ktefií intenzitu 2 W/kg hod-
notili subjektivnû jako velmi tûÏkou) následovala
maximální zátûÏ (VO2max.) s kontinuálním zvy‰ováním
o 0,5–1 W/kg/min. Cílem bylo dosáhnout maxima 
do 2–3 minut. V˘mûna d˘chacích plynÛ byla sledo-
vána metodou „breath by breath“ analyzátorem Oxy-
con Beta. Zmûfiené hodnoty byly porovnány se zdra-
v˘mi jedinci stejného vûku a pohlaví pomocí v˘poãtu
Z-hodnoty.(6)

V˘poãty a statistika
Standardizace zmûfien˘ch hodnot byla provedena
v˘poãtem Z-hodnoty podle vzorce: 

Z = (v – vi)/SDi, kde v je zmûfiená hodnota pacien-
ta a vi a SDi jsou prÛmûr a standardní deviace kon-
trolních souborÛ. Ke statistick˘m v˘poãtÛm byl pou-
Ïit program SPSS Base 13.1. Rozdíly v kategorick˘ch
promûnn˘ch byly testovány χ2 testem. Aktuariální
pravdûpodobnost pfieÏití byla hodnocena Kaplano-
v˘m-Meierov˘m odhadem. Za statisticky v˘znamné
jsme povaÏovali rozdíly s hodnotou p < 0,05.

Tabulka I

Regresní rovnice závislosti srdeãní frekvence a intervalu R-R pfii 24hodinovém ambulantním monitorování EKG 
na vûku u kontrolního souboru 320 dûtí bez poruch srdeãního rytmu

Parametr PrÛmûr R p 5. percentil 95. percentil

Minimální SF [min-1] 44,70 + 42,91e-0,25x 0,875 < 0,0001 29,84 + 42,76e-0,25x 59,57 + 43,06e-0,25x

PrÛmûrná SF [min-1] 75,50 + 61,30e-0.20x 0,893 < 0,0001 56,17 + 61,13e-0,20x 94,83 + 61,48e-0,20x

Maximální SF [min-1] 198,43-2,08*x 0,555 < 0,0001 159,13-2,07*x 237,74-2,08*x

Maximální 0,88 (1-e-670,95x) 0,770 < 0,0001 0,50 (1-e-572,58x) 1,27 (1-e-50953,21x)
interval RR [s] + 0,84 (1-e-0,09x) +0,84 (1-e-0,10x) + 0,85 (1-e-0,09x)

e – 2,7182, SF – srdeãní frekvence, x – vûk v letech
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V¯SLEDKY

Pozdní úmrtí
·estnáct pacientÛ (9,5 %) zemfielo v odstupu dvou
mûsícÛ aÏ 20 let (medián 13 let) po operaci. Ze 35 pa-
cientÛ s komplexní transpozicí zemfielo 11 (31,4 %),
zatímco ze 133 pacientÛ s izolovanou transpozicí zem-
fielo pouze 5 (3,8 %); p < 0,0001. Pravdûpodobnost
pfieÏití 5, 10 a 15 let po operaci byla v celém souboru
94%, 93% a 91%. Pravdûpodobnost pfieÏití byla
v˘znamnû vy‰‰í ve skupinû pacientÛ s izolovanou
TGA – 98%, 97% a 97% neÏ u pacientÛ s komplexní
TGA – 80%, 80% a 71%; (p < 0,001), obrázek 1.

Na pozdním úmrtí se v 7 (4,2 %) pfiípadech podíle-
lo selhání pravé (systémové) srdeãní komory. V‰ichni
pacienti v této podskupinû mûli v˘znamnou získanou
regurgitaci trikuspidální chlopnû, která byla u dvou
dûtí nahrazena mechanickou chlopní. Ve v‰ech pfií-
padech se jednalo o pacienty s komplexní transpo-
zicí, u kter˘ch byl pfii operaci uzavírán pfiidruÏen˘
defekt komorového septa. K náhlému úmrtí do‰lo
u tfií (1,8 %) pacientÛ, z nichÏ jeden mûl implatovan˘
kardiostimulátor pro syndrom kongenitálního dlou-
hého intervalu QT. Ve tfiech pfiípadech byla pfiíãina
úmrtí extrakardiální pfii jiném závaÏném onemocnû-
ní, dvû dûti utonuly pfii koupání a v jednom pfiípadû
se pfiíãinu úmrtí nepodafiilo zjistit.
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Obr. 1 Kaplanova-Meierova kfiivka pravdûpodobnosti pfieÏití
po Senningovû operaci; izolovaná transpozice – prázdné terãe,
komplexní transpozice – plné terãe

Tabulka II

Regurgitace trikuspidální (systémové) chlopnû u Ïijících pacientÛ po Senningovû operaci

Trikuspidální regurgitace Uzávûr komorového defektu Cel˘ soubor
ANO NE

n % n % n %

Îádná, stopová 9 37,5 99 77,3 108 71,1
Ménû v˘znamná 9 37,5 25 19,5 34 21,4
V˘znamná 6* 25,0 4 3,1 10 6,6
Celkem 24 100,0 128 100,0 152 100

χ2 – 22,1, p < 0,001; * – u 3 pacientÛ byla trikuspidální chlopeÀ pro v˘znamnou regurgitaci nahrazena mechanickou protézou

Tabulka III

V˘skyt klinicky závaÏn˘ch poruch srdeãního rytmu
a jejich léãba

Poãet Léãba
Typ pacientÛ Kardio- Antiarytmika

stimulace

Flutter síní 2 2
+ dysfunkce 4 2 3
sinusového uzlu

Dysfunkce 2 2
sinusového uzlu

+ JET 1 1 1
AV blokáda 3. stupnû 2 2
Komorová tachykardie 1 1*
Celkem 12 10 6

* – kardioverter-defibrilátor, JET – junkãní ektopická tachy-
kardie

Echokardiografické vy‰etfiení
V klinické ãásti studie bylo ambulantnû vy‰etfieno
152 pacientÛ v odstupu 5 aÏ 20 let (medián 13 let) od
Senningovy operace a jejich vûk byl 5 aÏ 24 let (me-
dián 14 let).

Funkce trikuspidální chlopnû. Pfii echokardiografic-
kém vy‰etfiení mûlo normální funkci trikuspidální
chlopnû nebo zcela nev˘znamnou regurgitaci (stupeÀ
0–1) 109 (71,7 %) pacientÛ, ménû v˘znamnou regur-
gitaci (stupeÀ 2) 33 (21,7 %) pacientÛ a v˘znamnou
regurgitaci (stupeÀ 3) 7 (4,6 %) pacientÛ a u zb˘vají-
cích 3 (2,0 %) pacientÛ byla trikuspidální chlopeÀ pro
regurgitaci 4. stupnû nahrazena mechanickou chlop-
ní v odstupu 12, 13 a 15 let od Senningovy opera-
ce. âetnost trikuspidální regurgitace byla v˘znamnû
vy‰‰í u pacientÛ po uzávûru komorového defektu
(tabulka II).

Funkce pravé (systémové) komory byla pfii echo-
kardiografickém vy‰etfiení dobrá u 124 (81,6 %) pa-
cientÛ, u 24 (15,8 %) mírnû zhor‰ená a ve 4 (2,6 %)
pfiípadech stfiednû zhor‰ená; tûÏkou dysfunkci pravé
komory nemûl Ïádn˘ pacient.

Poruchy srdeãního rytmu
Klinicky závaÏné poruchy srdeãního rytmu, které
v dobû studie vyÏadovaly medikamentózní nebo kate-
trizaãní elektrofyziologickou léãbu, mûlo 12 (7,9 %)
pacientÛ (tabulka III). Celkem 9 (5,9 %) pacientÛ mûlo
v dobû studie implantovan˘ kardiostimulátor, z nichÏ
7 mûlo dysfunkci sinusového uzlu a dva pokroãilou
blokádu AV. U dvou pacientÛ byl pÛvodní konvenãní
stimulaãní systém nahrazen biventrikulárním v rám-
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ci resynchronizaãní terapie dysfunkce pravé srdeãní
komory. V jednom pfiípadû byl implantován kardio-
verter-defibrilátor pro komorovou tachykardii.

SíÀov˘ flutter mûlo v celém souboru 6 (3,9 %) pa-
cientÛ, z nichÏ u jednoho byl arytmogenní substrát
zru‰en peroperaãní ablací souãasnû s náhradou tri-
kuspidální chlopnû. Antiarytmika uÏívalo 5 pacientÛ
s flutterem síní a jeden pacient pro junkãní ektopic-
kou tachykardii. 

Ambulantní 24hodinové monitorování EKG bylo
provedeno u 149 pacientÛ. Dysfunkci sinusového
uzlu, která se projevovala abnormálnû sníÏenou prÛ-
mûrnou nebo minimální srdeãní frekvencí, nebo pro-
dlouÏen˘m intervalem R-R, ktefií ale nevyÏadovali sti-
mulaãní léãbu, mûlo 56, tj. 36,8 % z celkového poãtu
152 sledovan˘ch pacientÛ. Zb˘vajících 81 (53,3 %)
pacientÛ mûlo pfii AEKG sinusov˘, síÀov˘ nebo jun-
kãní rytmus pfiimûfien˘ch srdeãních frekvencí a u tfií 
pfiípadÛ bez monitorování AEKG nebyla funkce sinu-
sového uzlu hodnocena.

ZátûÏové vy‰etfiení
ZátûÏové vy‰etfiení bylo provedeno celkem u 115 pa-
cientÛ. PrÛmûrná spotfieba kyslíku pfii maximál-
ní zátûÏi (VO2max.) byla 35,4 ± 6,6 (17,5–53,4)
ml/kg/min. Z-hodnota VO2max. byla vzhledem k vûku
a pohlaví pacienta v prÛmûru -2,4 ± 1,5 (-7,7 aÏ 1,0)
smûrodatné odchylky od referenãních hodnot. His-
togram Z-hodnot VO2max. s kfiivkou normálního roz-
loÏení jsou znázornûny na obrázku 2. Celkem 67 

(58 %) pacientÛ mûlo maximální kyslíkovou spo-
tfiebu niÏ‰í neÏ -2,0 normy SD. Srdeãní frekvence
byla pfii maximální zátûÏi v prÛmûru 177 ± 15/min
(125–210/min), tj. -1,9 ± 1,5 (-7,4 aÏ 1,5) smûro-
datné odchylky referenãních hodnot, pfiitom pouze
49 (43 %) pacientÛ bylo schopno dosáhnout maxi-
mální srdeãní akcelerace pouze pod -2 SD normál-
ní populace. Mezi maximální srdeãní frekvencí
a maximální spotfiebou kyslíku pfii zátûÏi nebyla
Ïádná korelace.

Medikamentózní léãba
Pfii ambulantním vy‰etfiení uÏívalo 25 (16,4 %) pa-
cientÛ kardiotonika, 19 (12,5 %) inhibitory ACE, sedm 
(4,6 %) kombinaci obou uveden˘ch léãiv a 101 (66,4 %)
jedincÛ bylo bez léãby.

Funkãní stav a kvalita Ïivota
Podle klasifikace NYHA bylo ve tfiídû I 101 (67 %)
pacientÛ, ve tfiídû II 45 (30 %), ve tfiídû III 4 (3 %) pa-
cientÛ a Ïádn˘ pacient ve tfiídû IV. Dva pacienti neby-
li klasifikováni pro závaÏné neurologické postiÏení.
Kvalita Ïivota hodnocená souhrnnû podle ability
indexu byla velmi dobrá (stupeÀ 1) u 136 (90 %) nebo
uspokojivá (stupeÀ 2) u 11 (7 %) pacientÛ. V˘znam-
nûj‰í omezení v Ïivotních a sociálních aktivitách (stu-
peÀ 3 a 4) mûlo celkem 5 (3 %) nemocn˘ch s tûÏ‰ím
neurologick˘m postiÏením.

Vzdûlání a pohybová aktivita
Matefiskou ‰kolu nav‰tûvovaly 4 dûti, základní ‰kolu
99 dûtí, stfiední ‰kolu 24 a uãební obor 12 mladist-
v˘ch a vysokou ‰kolu jeden student. Zvlá‰tní ‰kolu
vyÏadovalo 5 dûtí a 3 pacienti se závaÏnûj‰ím neuro-
logick˘m postiÏením byli v domácí péãi. Ze 4 dospû-
l˘ch s ukonãen˘m vzdûláním byli dva zamûstnaní,
jeden nezamûstnan˘ a jeden v invalidním dÛchodu.

Ze 136 dûtí, které nav‰tûvovaly základní ‰kolu
nebo studovaly, bylo od tûlesné v˘chovy osvobozeno
18 (13 %), cviãilo s úlevami 87 (64 %) a bez omezení
31 (23 %). V dotazníku uvedlo 115 (76 %) tázan˘ch
rekreaãní sportovní aktivitu.

Neurologické postiÏení
Neurologickou symptomatologii mûlo celkem 16 
(10,5 %) pacientÛ, z nichÏ u 8 byly neurologické pfií-
znaky zjevné jiÏ pfied Senningovou operací. Osm pa-
cientÛ bylo po centrální mozkové pfiíhodû, 4 byli léãe-
ni pro epilepsii, 3 mûli pfiíznaky dûtské mozkové
obrny nebo lehké mozkové dysfunkce a jeden pacient
mûl apalick˘ syndrom. Neurologické postiÏení bylo
hodnoceno u 6 pacientÛ jako lehké, u 8 jako stfiednû
závaÏné a u 2 pacientÛ jako závaÏné. 

DISKUSE

V klinické ãásti studie jsme vy‰etfiili témûfi v‰echny
pacienty Ïijící v âeské republice, ktefií byli více neÏ 
5 let po Senningovû korekci transpozice velk˘ch arte-
rií. Do studie nebylo moÏné zafiadit pomûrnû velkou
skupinu pacientÛ operovan˘ch v Dûtském kardio-
centru, ale Ïijících trvale na Slovensku.

Pozdní úmrtí
Îivotní prognóza jedincÛ s izolovanou transpozicí vel-
k˘ch arterií je po Senningovû korekci velmi dobrá.
Pravdûpodobnost 15letého pfieÏití, která se v publiko-
van˘ch dlouhodob˘ch studiích pohybuje v rozmezí 
78 aÏ 96 %,(7–10) byla v na‰em souboru 97%. Podstat-
nû hor‰í dlouhodobé v˘sledky byly zaznamenány u pa-
cientÛ s komplexní transpozicí s 15let˘m pfieÏitím po
Senningovû korekci 79 aÏ 84 %. Pravdûpodobnost
15letého pfieÏití v na‰em souboru byla 71%.

Nejãastûj‰í pfiíãinou pozdního úmrtí (4,2 %) v na‰í
studii bylo selhání pravé srdeãní komory a v˘znam-
ná trikuspidální regurgitace. Ve v‰ech pfiípadech se

Obr. 2 Histogram Z-hodnot maximální spotfieby kyslíku pfii
zátûÏi (VO2max.) s normální distribuãní kfiivkou
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jednalo o pacienty s transpozicí a s defektem komo-
rového septa, ktefií mûli pfied operací normální funk-
ci trikuspidální chlopnû. ProtoÏe trikuspidální regur-
gitace byla ve v‰ech pfiípadech prokázaná jiÏ pfii prv-
ním pooperaãním echokardiografickém vy‰etfiení je
zfiejmé, Ïe funkce chlopnû byla postiÏena pfii uzavírá-
ní komorového defektu.

K náhlému úmrtí do‰lo u 3 (1,7 %) pacientÛ.
Pokud do této skupiny zahrneme i dva chlapce, ktefií
utonuli pfii bûÏném koupání, zv˘‰í se v˘skyt náhlého
úmrtí v na‰em souboru na 3 %. ProtoÏe se ve v‰ech
pfiípadech jednalo o pacienty, ktefií mûli pfii poslední
ambulantní kontrole uspokojivé hemodynamické
nálezy, byla velmi pravdûpodobnû pfiíãinou náhlého
úmrtí maligní porucha srdeãního rytmu. Náhlé úmrtí
se vyskytuje v souborech dlouhodobû sledovan˘ch
pacientÛ po fyziologické korekci TGA od 2 % aÏ do 
16 %.(7,8,10–17) Jako v‰eobecné rizikové faktory náhlé-
ho úmrtí po fyziologické korekci TGA jsou udávány
srdeãní selhání a neléãené tachydysrytmie (viz níÏe).

Funkce pravé srdeãní komory
a trikuspidální regurgitace 
V˘znamnou trikuspidální regurgitaci nebo mechanic-
kou chlopeÀ pro v˘znamnou trikuspidální regurgitaci
mûlo ve sledovaném souboru 7 % pacientÛ. ZávaÏná
trikuspidální regurgitace se ale vyskytovala aÏ ve 25 %
v podskupinû pacientÛ s komplexní transpozicí,
u kter˘ch byl pfii operaci souãasnû uzavírán pfiidruÏe-
n˘ komorov˘ defekt záplatou. V souborech dlouhodo-
bû sledovan˘ch pacientÛ po fyziologické korekci TGA
se stfiednû v˘znamná trikuspidální regurgitace vysky-
tuje v 16 aÏ 24 % a závaÏná ve 4 aÏ 7 %.(9,10,13)

U pacientÛ s klinicky v˘znamnûj‰í trikuspidální
regurgitací se podávají kardiotonika, inhibitory ACE
a pfiípadnû diuretika. Pokud je dobrá funkce pravé
srdeãní komory, lze pfii v˘znamné trikuspidální re-
gurgitaci chlopeÀ nahradit.

SloÏitûj‰í situace nastává u pacientÛ, u kter˘ch je
triskupidální regurgitace sekundární pfii v˘znamné
dysfunkci a dilataci pravé komory. ZávaÏná dysfunk-
ce pravé srdeãní komory se v souborech dlouhodobû
sledovan˘ch pacientÛ po fyziologické korekci TGA
vyskytuje v rozmezí 2 aÏ 15 %.(7–10) Velk˘ rozptyl
v˘skytu dysfunkce je dán pfiedev‰ím metodickou
obtíÏností, a tím i nejednotností echokardiografické-
ho hodnocení funkce pravé komory. V na‰em soubo-
ru byla funkce pravé srdeãní komory dobrá u více neÏ
80 % pacientÛ a pouze u 4 (2,6 %) byla hodnocena
jako stfiednû zhor‰ená. Na druhé stranû byla závaÏná
dysfunkce pravé srdeãní komory pfiíãinou pozdního
úmrtí u dal‰ích 7 pacientÛ (viz v˘‰e).

Pfii vy‰etfiení radionuklidovou angiokardiografií byla
ejekãní frakce pravé srdeãní komory abnormálnû sní-
Ïena pouze u 8 % dlouhodobû sledovan˘ch dûtí a mla-
distv˘ch po fyziologické korekci TGA.(18) Pfii vy‰etfiení
magnetickou rezonancí byla u dospûl˘ch po fyziologic-
ké korekci TGA pozorována sníÏená ejekãní frakce
pravé srdeãní komory(19,20) a u více neÏ 60 % byly
známky myokardiální fibrózy.(21) Ponûkud znepokoju-
jící je nález progresivního zhor‰ování funkce pravé
srdeãní komory u dospûl˘ch pacientÛ opakovanû vy-
‰etfien˘ch za 14 a 25 let po Mustardovû operaci.(22)

U star‰ích pacientÛ s tûÏkou dysfunkcí pravé srdeãní
komory pfiichází v úvahu pouze transplantace srdce.

Retrénink levé srdeãní komory
Koncept retrénování levé srdeãní komory s následnou
anatomickou korekcí u pacientÛ po fyziologické
korekci TGA se selhávající pravou srdeãní komorou
zavedl R. Mee poãátkem 80. let.(4) U vhodn˘ch jedin-
cÛ s dostateãnou funkãní rezervou levé srdeãní
komory na tlakovou zátûÏ je v první fázi provedena
bandáÏ plicnice. K následné anatomické korekci lze
pfiistoupit tehdy, jestliÏe levá komora toleruje nej-
ménû 80 % hodnot systémového arteriálního tlaku
a svalová hmota a tlou‰Èka její zadní stûny odpoví-
dá normû pro dan˘ vûk.(23) Po bandáÏi plicnice trvá
adaptace levé komory na tlakovou zátûÏ u dûtí a mla-
distv˘ch zpravidla déle neÏ jeden rok. Po poãáteãním
nad‰ení se ukázalo, Ïe v˘sledky tohoto léãebného
protokolu nejsou uspokojivé. V dosud nejvût‰í publi-
kované studii u 35 pacientÛ po bandáÏi plicnice byla
anatomická korekce úspû‰ná pouze v 10 (29 %) pfií-
padech, ostatní buì zemfieli nebo byli transplanto-
váni nebo bylo retrénování levé komory neúspû‰né.(23)

Rizikov˘m faktorem pro neúspû‰né retrénování levé
komory bylo stáfií pacienta vy‰‰í neÏ 12 let. Sami
jsme se pokusili neúspû‰nû o retrénování levé srdeã-
ní komory u dvou pacientÛ s dysfunkcí pravé srdeã-
ní komory a s v˘znamnou trikuspidální regurgita-
cí. V jednom pfiípadû jsme pro pozdní selhání levé
komory museli bandáÏ odstranit. Ve druhém pfiípadû
jsme se spokojili se stfiednû v˘znamnou bandáÏí, po
které do‰lo v souvislosti s posunem interventrikulár-
ního septa po zv˘‰ení tlaku v levé komofie k v˘znam-
né redukci trikuspidální regurgitace.(24) K datu uzá-
vûrky tohoto ãlánku registrujeme v na‰em souboru
celkem 11 dûtí mlad‰ích neÏ 12 let. Vzhledem k to-
mu, Ïe jsou v‰ichni klinicky bez obtíÏí a mají dobrou
funkci pravé srdeãní komory, o jejich zafiazení do
nejistého programu retrénování levé srdeãní komory
neuvaÏujeme.

Poruchy srdeãního rytmu
Nejãastûj‰í poruchou srdeãního rytmu po intraatriál-
ní korekci TGA je SND. V˘skyt SND se v jednotliv˘ch
studiích dlouhodobû sledovan˘ch pacientÛ li‰í pfiede-
v‰ím pro rÛzná kritéria a zpÛsob detekce této dysryt-
mie. Z opakovan˘ch vy‰etfiení EKG a AEKG je ale
zfiejmé, Ïe s odstupem od operace dochází k progre-
sivní ztrátû sinusového rytmu. Pravdûpodobnost pra-
videlného sinusového rytmu za 20 let po fyziologické
korekci TGA se pohybuje kolem 45 %.(8,9,17) V na‰í
studii jsme vycházeli z funkãního kritéria, které defi-
nuje SND jako abnormální bradykardii vzhledem
k vûku pacienta.(11) Diagnóza SND byla stanovena
podle v˘sledku vy‰etfiení AEKG, jestliÏe byly prÛmûr-
ná nebo minimální srdeãní frekvence niÏ‰í nebo
maximální interval R-R del‰í neÏ dvû smûrodatné
odchylky normy vûkovû odpovídající kontrolní skupi-
ny. Dysfunkci sinusového uzlu lehãího stupnû mûlo
témûfi 37 % pacientÛ, ktefií v dobû studie nevyÏado-
vali Ïádnou specifickou léãbu. Implantaci kardiosti-
mulátoru indikujeme pfii dysfunkci sinusového uzlu
u asymptomatick˘ch pacientÛ po fyziologické korek-
ci TGA, jestliÏe poklesnou srdeãní frekvence na del‰í
dobu, zvlá‰tû pfii bdûní, u kojence pod 50/min, u dû-
tí do stáfií 10 let pod 40/min a u star‰ích dûtí 
pod 30/min. U pfiípadÛ s dysfunkãní pravou komo-
rou s elektromechanickou dyssynchronií pfii úplné
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raménkové blokádû nebo pfii univentrikulární stimu-
laci zvaÏujeme moÏnost biventrikulární stimulace,
která mÛÏe zlep‰it hemodynamické parametry.(25)

Vût‰ina multifaktoriálních anal˘z u dlouhodobû
sledovan˘ch pacientÛ prokázala, Ïe nejv˘znamnûj‰ím
rizikov˘m faktorem náhlého úmrtí po fyziologické
korekci TGA jsou srdeãní selhání a flutter nebo fi-
brilace síní.(10,11,26) Vlastní pfiíãinou úmrtí nebo kar-
diopulmonální resuscitace byla témûfi u poloviny 
pacientÛ komorová tachykardie nebo fibrilace a k ná-
hl˘m pfiíhodám docházelo nejãastûji pfii tûlesné
námaze.(26) U pacientÛ, ktefií po fyziologické korekci
TGA náhle zemfieli, byla pozorována vût‰í disperze
intervalu QT.(12) Intraatriální reentry tachykardii lze
v nûkter˘ch pfiípadech úspû‰nû zru‰it katetrovou
ablací.(27) Podávání antiarytmik vãetnû digoxinu
nemûlo ve studii Kammeraada a spol. protektivní úãi-
nek pfied náhl˘m úmrtím.(26) Naopak ve studii Gella-
ta a spol. pacienti, ktefií pfii první epizodû síÀového
flutteru uÏívali digoxin, mûli ménû synkop a presyn-
kop.(17) Sami se rovnûÏ pfiikláníme u pacientÛ po fy-
ziologické korekci TGA, pokud není zfiejmá kontra-
indikace, k dlouhodobému podávání udrÏovací dávky
digoxinu. Kromû inotropního úãinku u pacientÛ s tri-
kuspidální regurgitací lze profylaktické podávání
digoxinu zdÛvodnit vy‰‰ím stupnûm síÀo-komorové
blokády pfii pfiípadné epizodû flutteru síní.

ZátûÏové vy‰etfiení
PrÛmûrná spotfieba kyslíku v na‰em souboru byla pfii
maximální tûlesné zátûÏi 35 ml/kg/min, tj. -2,4 smû-
rodatné odchylky od referenãních hodnot vzhledem
k vûku a pohlaví pacienta. Obdobnû sníÏená VO2max.

byla zji‰tûna i v jin˘ch souborech pacientÛ po fyziolo-
gické korekci TGA.(19,28–30) Pfii opakovaném zátûÏovém
vy‰etfiení se zdá, Ïe s pfiib˘vajícím odstupem od ope-
race se fyzická v˘konnost zhor‰uje.(22,28) Srdeãní v˘dej
je u pacientÛ po intraatriální korekci TGA ãásteãnû
limitován nedostateãnou akcelerací srdeãní frekvence
pfii zátûÏi,(29) ale také neschopností pravé i levé srdeã-
ní komory zv˘‰it ejekãní frakci a tepov˘ objem.(19,28,31)

Dal‰ím v˘znamn˘m omezujícím faktorem srdeãního
v˘deje u pacientÛ po fyziologické korekci TGA je poru-
cha diastolického plnûní levé (subpulmonální) srdeãní
komory.(18,31) Diastolické plnûní levé srdeãní komory je
omezeno nefyziologick˘m proudûním krve v intra-
atriálních kanálech a ztrátou podílu síÀové kontrakce
v prÛbûhu srdeãního cyklu.

Kvalita Ïivota
Subjektivnû hodnocená funkãní zdatnost byla v na-
‰em souboru velmi dobrá, kdy 97 % dotázan˘ch uvá-
dûlo normální fyzickou v˘konnost nebo urãité omeze-
ní pfii vût‰í zátûÏi (NYHA I–II). RovnûÏ kvalita Ïivo-
ta z pohledu sociálního zafiazení a uplatnûní byla
u 97 % na‰ich dlouhodobû sledovan˘ch pacientÛ
velmi dobrá nebo uspokojivá (index ability 1–2). AÏ 75 %
tázan˘ch uvedlo v bûÏném Ïivotû rekreaãní sportovní
aktivitu, ve skupinû ÏákÛ a studentÛ bylo od tûlesné
v˘chovy osvobozeno pouze 13 % jedincÛ. Tyto pozi-
tivní nálezy dobré kvality Ïivota a funkãní zdatnosti
u vût‰iny sledovan˘ch jedincÛ po fyziologické korekci
TGA, obdobnû jako v jin˘ch studiích,(5,8–10,13,32) jsou
ponûkud v kontrastu s ãasto ménû pfiízniv˘mi nálezy
objektivních vy‰etfiovacích metod.

Z pohledu nepfiíznivé kvality Ïivota tvofií v na‰em
souboru samostatnou skupinu 10 % nemocn˘ch
s neurologick˘m postiÏením, a to nezávisle na dobrém
hemodynamickém v˘sledku operace. AÏ u poloviny
pacientÛ do‰lo k po‰kození centrální nervové sousta-
vy jiÏ pfied vlastní korekcí vady, nejãastûji následkem
tromboembolick˘ch pfiíhod typick˘ch pro cyanotické
srdeãní vady.

ZÁVùR

Dlouhodobé v˘sledky fyziologické korekce izolované
transpozice velk˘ch arterií podle Senninga jsou dobré.
U pacientÛ po operaci komplexní transpozice s uzá-
vûrem pfiidruÏeného defektu komorového septa je 
ãastûj‰í v˘skyt závaÏné trikuspidální regurgitace
a selhání pravé srdeãní komory. Vzhledem k moÏn˘m
poruchám hemodynamiky nebo srdeãního rytmu vyÏa-
dují v‰ichni pacienti pravidelné sledování kardiologem.
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