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Cil studie: Zhodnotit dlouhodobé vysledky Senningovy korekce transpozice velkych arterii (TGA) u pacientti déle nez 5 let
po operaci se zamérenim na funkci kardiovaskularniho systému, télesné vykonnosti a povSechné kvality zZivota.

Soubor: Tvori celkem 168 dlouhodobé sledovanych pacientt, ktefi byli operovani v letech 1984 az 1997. Vék déti pri ope-
raci byl jeden meésic az 9 let (median 6 mésicti). U 35 pacienttr s komplexni transpozici byl pfi operaci soucasné uzavren
defekt komorového septa nebo uvolnéna pridruzena pulmonalni stenéza. Sestnact pacientt (9,5 %) zemrelo v odstupu dvou
mésicu az 20 let (median 13 let) po operaci. U 152 pacienttl bylo provedeno v odstupu 5 az 20 let (median 13 let) od
operace a ve véku 5 az 24 let (median 14 let) podrobné klinické, echokardiografické a zatézové vysSetieni a 24hodinové
Holterovo monitorovani EKG.

Vysledky: Ze 35 pacienttt s komplexni transpozici zemrielo 11 (31,4 %), zatimco ze 133 pacientt s izolovanou transpozici
zemrelo pouze 5 (3,8 %); p < 0,0001. Pravdépodobnost preziti 5, 10 a 15 let po operaci u pacientu s izolovanou transpo-
zici byla 98%, 97% a 97% a u pacienttt s komplexni TGA 80%, 80% a 71% (p < 0,001). Na pozdnim uamrti se u 7 (4,2 %)
pacienttl s komplexni TGA podilely — selhani pravé (systémové) srdecni komory a vyznamna ziskana regurgitace trikuspi-
dalni chlopné. K nahlému umrti doslo u tfi (1,7 %) pacientt s dobrymi hemodynamickymi nalezy, nejspiSe pro zavaznou
dysrytmii.

Pri echokardiografickém vysSetfeni mélo ze 152 vySetrenych dobrou funkeci trikuspidalni chlopné nebo zcela nevyznamnou
regurgitaci (stupen 0-1) 109 (71,7 %) pacientt1, méné vyznamnou regurgitaci (stupen 2) 33 (21,7 %) pacientt a vyznamnou
regurgitaci (stupen 3) 7 (4,6 %) pacientt1; u zbyvajicich 3 (2,0 %) pacientt byla trikuspidalni chlopen nahrazena mechanic-
kou chlopni. Funkce pravé (systémové) komory byla dobra u 124 (81,6 %) pacientd, u 24 (15,8 %) mirné zhorSena a ve
4 pripadech (2,6 %) stfedné zhorsena; tézkou dysfunkci pravé komory nemél zadny pacient.

Klinicky zavazné poruchy srdeé¢niho rytmu meélo celkem 12 pacientt (7,9 %). U 9 pacientt byl v dobé studie implantovany
kardiostimulator, z nichZ u sedmi pro dysfunkci sinusového uzlu a dva pro pokrocilou AV blokadu. V jednom pripadé byl
implantovan kardioverter-defibrilator pro komorovou tachykardii. Antiarytmika uzivalo pét pacientt s flutterem sini a jeden
pacient pro junkéni ektopickou tachykardii. Dysfunkci sinusového uzlu pri ambulantnim monitorovani EKG, které nevyza-
dovalo specifickou 1é¢bu, mélo 36,8 % pacientti.

Pruameérna spotreba kysliku pri maximalni zatéZi (VOsax) byla 35,4 = 6,6 ml/kg/min, tj. -2,4 = 1,5 smérodatné odchylky
normy vzhledem k véku a pohlavi pacienta. Celkem 58 % vySetfenych mélo maximalni kyslikovou spotfebu sniZenou o vice
nez -2,0 SD normy a 43 % pacienti nebylo schopno dosahnout maximalni srde¢ni akcelerace nad -2,0 SD normy.
Kardiotonika nebo inhibitory ACE uzivalo celkem 34 % pacientt. Podle klasifikace NYHA bylo 97 % pacientt ve trideé I a II
a rekreacni sportovni aktivitu uvedlo 76 % tazanych.

Zavér: Dlouhodobé vysledky fyziologické korekce izolované transpozice velkych arterii podle Senninga jsou dobré. U pa-
cienttt s komplexni transpozici je castéjsi vyskyt zavazné trikuspidalni regurgitace a selhani pravé srde¢ni 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.

*Podporovano grantem IGA MZCR é. NA/7608-3.
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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 (VO,,.) 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 VOy,.,. 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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Uvop

Operace transpozice velkych arterii (TGA) podle Mus-
tarda nebo pozdéji podle Senninga, které byly prova-
dény v Détském kardiocentru v 80. letech, koncem
90. let zcela nahradil program anatomické korekce
transpozice u novorozence, tzv. arterialni ,switch®.
Hlavni nevyhodou dnes jiZz prekonané fyziologické
korekce TGA je riziko pozdniho selhani pravé (systé-
mové) komory a casty vyskyt postincizionalnich
supraventrikularnich dysrytmii. Dlouhodobé vysled-
ky Mustardovy operace jsme publikovali v nasich
predchozich pracich.!? Cilem této studie bylo zhod-
notit dlouhodobé vysledky Senningovy korekce
u pacientu déle nez pét let po operaci se zamére-
nim na funkci kardiovaskularniho systému, télesné
vykonnosti a povSechné kvality zZivota.

SOUBOR

V Détském kardiocentru Fakultni nemocnice v Moto-
le byla v letech 1984 az 2002 provedena Senningova
operace celkem u 300 pacientt s transpozici velkych
arterii. Do souboru nebylo zarazeno Sest déti po pa-
liativni Senningové operaci s ponechanym defektem
komorového septa pro tézky stupen plicni cévni cho-
roby. Do 30 dnl1 po operaci zemrelo 27 (9,0 %) pa-
cientt1. Ze studie bylo dale vyrazeno 94 pacientu Ziji-
cich v zahrani¢i, prevazné na Slovensku; 9 pacientn,
kteri odmitli kontrolni ambulantni vySetreni a dve déti,
které byly v dobé studie méné nez pét let po operaci.
Soubor tedy tvori celkem 168 dlouhodobé sledova-
nych pacientt1, kteri byli operovani v letech 1984 az
1997. U vSech déti byla po narozeni provedena balon-
kova atrioseptostomie. Celkem pét pacienti meé-
lo predchozi operac¢ni zakrok. U tri déti byla provedena
resekce koarktace aorty, u jednoho z nich jesté bandaz
plicnice, v jednom pripadé byla provedena bandaz plic-
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nice a Blalockova-Hanlonova septektomie, a v jednom
pripadé resekce zdvojeného aortalniho oblouku.

Senningova operace byla provedena standardni
technikou v mimotélnim obéhu a v hluboké nebo
stfedni hypotermii.® Vék déti pfi operaci byl jeden
mésic az 9 let (median 6 meésict)). Do jednoho roku
véku bylo operovano 160 (95 %) déti, od jednoho do
tri let 9 (4 %) déti a nad dva roky pouze dva nemoc-
ni. Ve 28 pripadech byl soucasné uzavien defekt
komorového septa zaplatou, z nichz byla u dvou pa-
cienttt s obstrukci vytokového traktu levé komory
rovnéz provedena myektomie. Méné vyznamny defekt
komorového septa byl uzavien suturou u Sesti pa-
cienti a v jednom pripadé byla resekovana sub-
pulmonalni fibromuskularni membrana.

Z naslednych intervenénich vykonti byl 11 pa-
cientim implantovan v intervalu od 3 dnt do 20 let
(median 13 let) od operace stimulator a v jednom pri-
padé kardioverter-defibrilator. U dvou pacienttt ve
véku 12 let s dysfunkci pravé srde¢ni komory a s tri-
kuspidalni regurgitaci byla ve snaze o retréning levé
komory, a naslednou konverzi na anatomickou korek-
ci, provedena bandaZz plicnice.” U prvniho pacienta
byla v odstupu 11 mésicti provedena rebandaZz plicni-
ce pro nedostatecny gradient. Po této druhé operaci
zacalo ale postupné dochazet k rozvoji selhani levé
komory, pro které musela byt bandaz za dalsi tri meé-
sice odstranéna. Pozdéji byla u tohoto pacienta insufi-
cientni trikuspidalni chlopent nahrazena mechanickou
chlopni. U druhého pacienta dos$lo po stredné vyznam-
né bandazi k zlepSeni funkce pravé komory a ke zmir-
néni trikuspidalni regurgitace, takze bylo od programu
konverze na anatomickou korekci upusténo.

METODIKA

Klinicka c¢ast studie probéhla v letech 2001 az
2004. Pri ambulantni kontrole byl vyplnén dotaznik se
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Tabulka |
Regresni rovnice zavislosti srde¢ni frekvence a intervalu R-R pfi 24hodinovém ambulantnim monitorovani EKG
na véku u kontrolniho souboru 320 déti bez poruch srdeéniho rytmu

Parametr Prameér R

Minimalni SF [min!] 44,70 + 42,91¢70:25¢ 0,875
Pramérna SF [min!] 75,50 + 61,30e0-20% 0,893
Maximalni SF [min™!] 198,43-2,08*x 0,555
Maximalni 0,88 (1-e7670.95%) 0,770

interval RR [s] + 0,84 (1-e70.0%)

p 5. percentil 95. percentil
< 0,0001 29,84 + 42,76¢0-25% 59,57 + 43,06e0-25%
< 0,0001 56,17 + 61,13e0-20x 94,83 + 61,48¢70:20x
< 0,0001 159,13-2,07*x 237,74-2,08*x
< 0,0001 0,50 (1-e7572:58%) 1,27 (1-50953.21x)

+0,84 (1-e°1%% + 0,85 (1-e7°0%)

e - 2,7182, SF - srdec¢ni frekvence, x — vék v letech

socialné-ekonomickymi udaji a provedeno podrob-
né Kklinické vySetreni, standardni EKG, 24hodinové
ambulantni monitorovani srde¢niho rytmu (AEKG),
echokardiografické a zatéZové vySetreni. U katetrizova-
nych pacientti byly zrevidovany hemodynamické
a angiografické nalezy a u zemrelych pitevni protokoly.

Klinické udaje
Transpozice velkych arterii byla hodnocena jako
komplexni, jestlize byl pri operaci uzavien defekt
komorového septa nebo uvolnéna pridruzena pul-
monalni stenéza. Funkéni zdatnost pacientil jsme
hodnotili podle klasifikace NYHA a kvalitu Zivota
podle ability indexu;®
1. stupen ability indexu charakterizuje normalni
kvalita zivota, zameéstnani nebo Skola na plny
uvazek a mozné téhotenstvi,
2. stupen schopnost pracovat na snizeny uvazek
a zivot ¢astec¢né ovlivnény symptomy,
3. stupen neschopnost pracovat, omezeni Zivota ve
vSech aktivitach a rizikové té€hotenstvi a
4. stupen extrémni omezeni, uplna zavislost na
pomoci jinych a moZnost pohybu jen v domé.

Echokardiografie
VySetreni byla provedena na pristrojich System
V nebo Vivid 7 (Vingmed, GE). Regurgitace trikuspi-
dalni (systémové) chlopné byla hodnocena semikvan-
titativné podle Sife, délky a plochy regurgitacniho
toku pri barevném dopplerovském mapovani a veli-
kosti siné:
1. stupen - velmi tizky regurgitacni tok s propagaci
do 1/3 ptvodni pravé siné, ktera neni zvétSena,
2. stupen - uzky regurgitacni tok, ktery nepresa-
huje 2/3 siné; prava sin ma normalni velikost,
3. stupen - jeden §irsi nebo vice uzsich regurgitac-
nich tokl1 s propagaci aZ na zadni sténu pravé
sin€, prava sin je zvétsSena,
4. stupen - Siroky jeden nebo vice regurgitacnich
toktl s propagaci az do plicnich zil, které jsou
dilatovaneé.

Funkce pravé (systémové) srdec¢ni komory byla po-
suzovana semikvantitativné jako dobra, lehce zhorSe-
na, stredné zhorSena a vyznamné zhorsena.

Ambulantni 24hodinové monitorovani EKG

Ambulantni 24hodinové monitorovani EKG bylo pro-
vedeno na prfistroji Mars 8000 (Marquette, GE).
Minimalni, prdimérna a maximalni srde¢ni frekvence
a nejdelsi interval R-R byly porovnany s kontrolnim
souborem 320 déti bez poruch srdec¢niho rytmu,
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vySetfenych na stejném pristroji. Regresni rovnice
a korelac¢ni koeficienty jsou uvedeny v tabulce I
Srdecéni frekvence a interval R-R u pacienttl po Sen-
ningoveé operaci byly porovnany s normalnimi hodno-
tami jedinct odpovidajictho véku pomoci vypoétu
Z-hodnoty (viz ¢ast nazvana Vypocty a statistika).

Poruchy rytmu byly rozdéleny do 4 podskupin:

1. dysfunkce sinusového uzlu (SND): sinusova
bradykardie, junkéni nebo sinovy rytmus, jestli-
Ze byla pfi monitorovani AEKG minimalni ne-
bo prumérna frekvence komor nizsi nez -2SD
normy nebo interval R-R delsi nez -2SD normy;

2. supraventrikularni tachydysrytmie (SVT): si-
novy flutter nebo fibrilace, sinova ektopicka ta-
chykardie, junkc¢ni ektopicka tachykardie, AV
reentry tachykardie. Supraventrikularni tachy-
dysrytmie byly hodnoceny jako vyznamné, jest-
lize trvaly déle nez 30 vterin nebo jestlize vyza-
dovaly 1écbu, a dale vzdy v pritomnosti flutteru
nebo fibrilace sini;

3. AV blokada 2. a 3. stupneé;

4. komorové arytmie byly hodnoceny jako vyznam-
né, jestlize vyzadovaly 1écbu.

Zatézové vysSetfeni

Pri zatéZovém vySetfeni byl pouzit zkraceny modifi-
kovany test na bicyklovém ergometru. Po dvou sub-
maximalnich zatézich intenzity 1 a 2 W/kg (resp.
1,5 W/kg pro pacienty, kteri intenzitu 2 W/kg hod-
notili subjektivné jako velmi té€zkou) nasledovala
maximalni zatéz (VO,,.,) s kontinualnim zvySovanim
o 0,5-1 W/kg/min. Cilem bylo dosahnout maxima
do 2-3 minut. Vyména dychacich plynu byla sledo-
vana metodou ,breath by breath“ analyzatorem Oxy-
con Beta. Zmérené hodnoty byly porovnany se zdra-
vymi jedinci stejného véku a pohlavi pomoci vypoctu
Z-hodnoty.®

Vypocéty a statistika
Standardizace zmeérenych hodnot byla provedena
vypoctem Z-hodnoty podle vzorce:

Z = (v - vi)/SDi, kde v je zmérena hodnota pacien-
ta a vi a SDi jsou prumeér a standardni deviace kon-
trolnich souborti. Ke statistickym vypoétiim byl pou-
Zit program SPSS Base 13.1. Rozdily v kategorickych
proménnych byly testovany x2 testem. Aktuarialni
pravdépodobnost preziti byla hodnocena Kaplano-
vym-Meierovym odhadem. Za statisticky vyznamné
jsme povazovali rozdily s hodnotou p < 0,05.

Cor Vasa 2006;48(3):90-97



VYSLEDKY

Pozdni umrti

Sestnact pacientu (9,5 %) zemfelo v odstupu dvou
mésicu az 20 let (median 13 let) po operaci. Ze 35 pa-
cientn s komplexni transpozici zemrelo 11 (31,4 %),
zatimco ze 133 pacient1 s izolovanou transpozici zem-
relo pouze 5 (3,8 %); p < 0,0001. Pravdépodobnost
preziti 5, 10 a 15 let po operaci byla v celém souboru
94%, 93% a 91%. Pravdépodobnost preziti byla
vyznamné vysSi ve skupiné pacienttl s izolovanou
TGA - 98%, 97% a 97% neZ u pacienttt s komplexni
TGA - 80%, 80% a 71%; (p < 0,001), obrdzek 1.
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Obr. 1 Kaplanova-Meierova krivka pravdépodobnosti preziti

po Senningové operaci; izolovana transpozice — prazdné terce,
komplexni transpozice — plné terce

Na pozdnim umrti se v 7 (4,2 %) pripadech podile-
lo selhani praveé (systémové) srdec¢ni komory. VSichni
pacienti v této podskupiné méli vyznamnou ziskanou
regurgitaci trikuspidalni chlopné, ktera byla u dvou
déti nahrazena mechanickou chlopni. Ve vSech pri-
padech se jednalo o pacienty s komplexni transpo-
zici, u kterych byl pri operaci uzaviran pridruzeny
defekt komorového septa. K nahlému umrti doslo
u tri (1,8 %) pacientd, z nichz jeden mél implatovany
kardiostimulator pro syndrom kongenitalniho dlou-
hého intervalu QT. Ve trech pripadech byla pri¢ina
umrti extrakardialni pri jiném zavazném onemocné-
ni, dvé déti utonuly pri koupani a v jednom pripadé
se pri¢inu umrti nepodarilo zjistit.

Echokardiografické vySetfeni

V klinické ¢asti studie bylo ambulantné vysSetreno
152 pacienttl v odstupu 5 az 20 let (median 13 let) od
Senningovy operace a jejich vék byl 5 az 24 let (me-
dian 14 let).

Funlce trikuspiddlni chlopné. Pri echokardiografic-
kém vySetfeni mélo normalni funkci trikuspidalni
chlopné nebo zcela nevyznamnou regurgitaci (stupen
0-1) 109 (71,7 %) pacientli, méné vyznamnou regur-
gitaci (stupen 2) 33 (21,7 %) pacientt a vyznamnou
regurgitaci (stupen 3) 7 (4,6 %) pacientu a u zbyvaji-
cich 3 (2,0 %) pacientt byla trikuspidalni chlopen pro
regurgitaci 4. stupné nahrazena mechanickou chlop-
ni v odstupu 12, 13 a 15 let od Senningovy opera-
ce. Cetnost trikuspidalni regurgitace byla vyznamné
vySSi u pacienti po uzavéru komorového defektu
(tabulka II).

Funkce pravé (systémové) komory byla pri echo-
kardiografickém vySetreni dobra u 124 (81,6 %) pa-
cientd1, u 24 (15,8 %) mirné zhorSena a ve 4 (2,6 %)
pripadech strfedné zhorSena; téZkou dysfunkci pravé
komory nemél zadny pacient.

Poruchy srdeéniho rytmu

Klinicky zavazné poruchy srde¢niho rytmu, které
v dobé studie vyzadovaly medikamentézni nebo kate-
trizaéni elektrofyziologickou 1éc¢bu, mélo 12 (7,9 %)
pacientli (tabulka III). Celkem 9 (5,9 %) pacientt mélo
v dobé studie implantovany kardiostimulator, z nichz
7 mélo dysfunkci sinusového uzlu a dva pokrocilou
blokadu AV. U dvou pacientta byl ptivodni konvenéni
stimulaéni systém nahrazen biventrikularnim v ram-

Tabulka Il
Vyskyt klinicky zavaznych poruch srde¢niho rytmu
a jejich lécba

Pocet Lécba

Typ pacienti  Kardio-  Antiarytmika
stimulace

Flutter sini 2 2
+ dysfunkce 4 2 3
sinusového uzlu
Dysfunkce 2 2
sinusového uzlu
+ JET 1 1 1
AV blokada 3. stupné 2 2
Komorova tachykardie 1 1*
Celkem 12 10 6

* — kardioverter-defibrilator, JET - junkéni ektopicka tachy-
kardie

Tabulka Il

Trikuspidalni regurgitace

Uzavér komorového defektu

Cely soubor

ANO NE
n % n % n %
Zadna, stopova 9 37,5 99 77,3 108 71,1
Méné vyznamna 9 37,5 25 19,5 34 21,4
Vyznamna 6* 25,0 4 3,1 10 6,6
Celkem 24 100,0 128 100.0 152 100

x2-22,1, p<0,001; * - u 3 pacientt1 byla trikuspidalni chlopen pro vyznamnou regurgitaci nahrazena mechanickou protézou
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ci resynchronizacni terapie dysfunkce pravé srdecni
komory. V jednom pripadé byl implantovan kardio-
verter-defibrilator pro komorovou tachykardii.

Sinovy flutter mélo v celém souboru 6 (3,9 %) pa-
cientd, z nichZ u jednoho byl arytmogenni substrat
zruSen peroperacni ablaci souc¢asné s nahradou tri-
kuspidalni chlopné. Antiarytmika uZzivalo 5 pacientt
s flutterem sini a jeden pacient pro junkéni ektopic-
kou tachykardii.

Ambulantni 24hodinové monitorovani EKG bylo
provedeno u 149 pacientti. Dysfunkci sinusového
uzlu, ktera se projevovala abnormalné sniZzenou prii-
mérnou nebo minimalni srdeé¢ni frekvenci, nebo pro-
dlouzenym intervalem R-R, kteri ale nevyzadovali sti-
mulacni 1écbu, mélo 56, tj. 36,8 % z celkového poctu
152 sledovanych pacientti. Zbyvajicich 81 (53,3 %)
pacientti mélo pri AEKG sinusovy, sifiovy nebo jun-
kéni rytmus primérenych srdec¢nich frekvenci a u tfi
pripadu bez monitorovani AEKG nebyla funkce sinu-
sového uzlu hodnocena.

Zatézové vysSetfeni

Zatézove vySetreni bylo provedeno celkem u 115 pa-
cientli. Primérna spotreba kysliku pri maximal-
ni zatézi (VOgnax) byla 35,4 = 6,6 (17,5-53,4)
ml/kg/min. Z-hodnota VO,,,., byla vzhledem k véku
a pohlavi pacienta v priiméru -2,4 + 1,5 (-7,7 az 1,0)
smeérodatné odchylky od referen¢nich hodnot. His-
togram Z-hodnot VO, s kfivkou normalniho roz-
lozeni jsou znazornény na obrazku 2. Celkem 67

-0,8 -6,0 -4,0 -2,0 0,0 2,0

VOZmax.
(Z-hodnota)

Obr.2 Histogram Z-hodnot maximalni spotfeby kysliku pri
zatézi (VOsmax) S normalni distribucéni krivkou

(58 %) pacienti mélo maximalni kyslikovou spo-
tfebu nizsi nez -2,0 normy SD. Srdec¢ni frekvence
byla pfi maximalni zatézi v primeéru 177 + 15/min
(125-210/min), tj. -1,9 = 1,5 (-7,4 az 1,5) sméro-
datné odchylky referen¢nich hodnot, pritom pouze
49 (43 %) pacient1 bylo schopno dosahnout maxi-
malni srdec¢ni akcelerace pouze pod -2 SD normal-
ni populace. Mezi maximalni srdec¢ni frekvenci
a maximalni spotfebou kysliku pri zatézi nebyla
zadna korelace.
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Medikamentézni 1écba

Pri ambulantnim vySetreni uzZivalo 25 (16,4 %) pa-
cient1 kardiotonika, 19 (12,5 %) inhibitory ACE, sedm
(4,6 %) kombinaci obou uvedenych 1éciv a 101 (66,4 %)
jedincu bylo bez 1é¢by.

Funkéni stav a kvalita Zivota

Podle klasifikace NYHA bylo ve tridé I 101 (67 %)
pacientt, ve tridé II 45 (30 %), ve tridé III 4 (3 %) pa-
cientt1 a Zadny pacient ve tridé IV. Dva pacienti neby-
li klasifikovani pro zavazné neurologické postiZeni.
Kvalita zivota hodnocena souhrnné podle ability
indexu byla velmi dobra (stupen 1) u 136 (90 %) nebo
uspokojiva (stupen 2) u 11 (7 %) pacienti. Vyznam-
né&jsi omezeni v Zivotnich a socialnich aktivitach (stu-
pen 3 a 4) mélo celkem 5 (3 %) nemocnych s téZSim
neurologickym postiZzenim.

Vzdélani a pohybova aktivita
Materskou Skolu navstévovaly 4 déti, zakladni skolu
99 déti, stredni Skolu 24 a ucebni obor 12 mladist-
vych a vysokou skolu jeden student. Zvlastni Skolu
logickym postizenim byli v domaci péci. Ze 4 dospé-
lych s ukonéenym vzdélanim byli dva zaméstnani,
jeden nezaméstnany a jeden v invalidnim dtchodu.
Ze 136 déti, které navstévovaly zakladni sSkolu
nebo studovaly, bylo od télesné vychovy osvobozeno
18 (13 %), cvicilo s ulevami 87 (64 %) a bez omezeni
31 (23 %). V dotazniku uvedlo 115 (76 %) tazanych
rekreacni sportovni aktivitu.

Neurologické postiZeni

Neurologickou symptomatologii meélo celkem 16
(10,5 %) pacientt1, z nichZ u 8 byly neurologické pri-
znaky zjevné jiz pred Senningovou operaci. Osm pa-
cientt bylo po centralni mozkové prihodé, 4 byli 1éce-
ni pro epilepsii, 3 méli priznaky détské mozkové
obrny nebo lehké mozkové dysfunkce a jeden pacient
mél apalicky syndrom. Neurologické postiZeni bylo
hodnoceno u 6 pacientt jako lehké, u 8 jako stredné
zavazné a u 2 pacientt1 jako zavazné.

DISKUSE

V klinické ¢asti studie jsme vySetrili témer vSechny
pacienty zijici v Ceské republice, ktefi byli vice nez
5 let po Senningové korekci transpozice velkych arte-
rii. Do studie nebylo moZzné zaradit pomérné velkou

skupinu pacientti operovanych v Détském kardio-

Pozdni umrti
Zivotni prognoza jedinct s izolovanou transpozici vel-
kych arterii je po Senningové korekci velmi dobra.
Pravdépodobnost 15letého preziti, ktera se v publiko-
vanych dlouhodobych studiich pohybuje v rozmezi
78 az 96 %,719 byla v nasem souboru 97%. Podstat-
né horsi dlouhodobé vysledky byly zaznamenany u pa-
cienttn s komplexni transpozici s 15letym prezitim po
Senningové korekci 79 az 84 %. Pravdépodobnost
15letého preziti v naSem souboru byla 71%.
Nejcast€jsi pricinou pozdniho umrti (4,2 %) v nasi
studii bylo selhani pravé srde¢ni komory a vyznam-
na trikuspidalni regurgitace. Ve vSech pripadech se
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jednalo o pacienty s transpozici a s defektem komo-
rového septa, ktefi méli pred operaci normalni funk-
ci trikuspidalni chlopné. ProtozZe trikuspidalni regur-
gitace byla ve vSech pripadech prokazana jiz pfi prv-
nim poopera¢nim echokardiografickém vySetfeni je
ziejmé, ze funkce chlopné byla postiZena pfi uzavira-
ni komorového defektu.

K nahlému umrti doslo u 3 (1,7 %) pacientu.
Pokud do této skupiny zahrneme i dva chlapce, kteri
utonuli pri bézném koupani, zvysi se vyskyt nahlého
umrti v nasem souboru na 3 %. Protoze se ve vSech
pripadech jednalo o pacienty, kteri méli pri posledni
ambulantni kontrole uspokojivé hemodynamické
nalezy, byla velmi pravdépodobné pric¢inou nahlého
umrti maligni porucha srde¢niho rytmu. Nahlé amrti
se vyskytuje v souborech dlouhodobé sledovanych
pacienttl po fyziologické korekci TGA od 2 % azZ do
16 %.78.10-17 Jako vSeobecné rizikové faktory nahlé-
ho umrti po fyziologické korekci TGA jsou udavany
srdec¢ni selhani a nelééené tachydysrytmie (viz niZe).

Funkce pravé srde¢ni komory

a trikuspidalni regurgitace

Vyznamnou trikuspidalni regurgitaci nebo mechanic-
kou chlopen pro vyznamnou trikuspidalni regurgitaci
mélo ve sledovaném souboru 7 % pacientli. Zavazna
trikuspidalni regurgitace se ale vyskytovala az ve 25 %
v podskupiné pacientti s komplexni transpozici,
u kterych byl pri operaci souc¢asné uzaviran pridruze-
ny komorovy defekt zaplatou. V souborech dlouhodo-
bé sledovanych pacientt po fyziologické korekci TGA
se stfedné vyznamna trikuspidalni regurgitace vysky-
tuje v 16 az 24 % a zavazna ve 4 az 7 %.©-10.13

U pacientd s klinicky vyznamnéjsi trikuspidalni
regurgitaci se podavaji kardiotonika, inhibitory ACE
a pripadné diuretika. Pokud je dobra funkce pravé
srdec¢ni komory, lze pri vyznamné trikuspidalni re-
gurgitaci chlopen nahradit.
triskupidalni regurgitace sekundarni prfi vyznamné
dysfunkci a dilataci pravé komory. Zavazna dysfunk-
ce pravé srdec¢ni komory se v souborech dlouhodobé
sledovanych pacientt po fyziologické korekci TGA
vyskytuje v rozmezi 2 az 15 %.7!'9 Velky rozptyl
vyskytu dysfunkce je dan predevSim metodickou
obtiznosti, a tim i nejednotnosti echokardiografické-
ho hodnoceni funkce pravé komory. V nasem soubo-
ru byla funkce pravé srdeéni komory dobra u vice nez
80 % pacientn a pouze u 4 (2,6 %) byla hodnocena
jako stredné zhorSena. Na druhé strané byla zavazna
dysfunkce pravé srde¢ni komory pfi¢inou pozdniho
umrti u dalsich 7 pacientt (viz vyse).

Pri vySetreni radionuklidovou angiokardiografii byla
ejekéni frakce pravé srdeé¢ni komory abnormalné sni-
Zena pouze u 8 % dlouhodobé sledovanych déti a mla-
distvych po fyziologické korekci TGA.!® Pri vySetfeni
magnetickou rezonanci byla u dospélych po fyziologic-
ké korekci TGA pozorovana sniZena ejekéni frakce
pravé srdecéni komory'®29 a u vice nez 60 % byly
znamky myokardialni fibrozy.?Y Ponékud znepokoju-
jici je nalez progresivniho zhorSovani funkce pravé
srde¢ni komory u dospélych pacienti opakované vy-
Setfenych za 14 a 25 let po Mustardové operaci.®??
U starSich pacientt1 s téZkou dysfunkci pravé srdecéni
komory prichazi v tiivahu pouze transplantace srdce.
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Retrénink levé srdeéni komory

Koncept retrénovani levé srdeé¢ni komory s naslednou
anatomickou korekci u pacientd po fyziologické
korekci TGA se selhavajici pravou srdecni komorou
zavedl R. Mee pocatkem 80. let.) U vhodnych jedin-
ci s dostatetnou funkéni rezervou levé srdeéni
komory na tlakovou zatéz je v prvni fazi provedena
bandaz plicnice. K nasledné anatomické korekci 1ze
pristoupit tehdy, jestlize leva komora toleruje nej-
méné 80 % hodnot systémového arterialniho tlaku
a svalova hmota a tloustka jeji zadni stény odpovi-
da normé pro dany vék.?® Po bandazi plicnice trva
adaptace levé komory na tlakovou zatéz u déti a mla-
distvych zpravidla déle nez jeden rok. Po pocateénim
nadSeni se ukazalo, Ze vysledky tohoto lécebného
protokolu nejsou uspokojivé. V dosud nejvétsi publi-
kované studii u 35 pacienttn po bandazi plicnice byla
anatomicka korekce uspésna pouze v 10 (29 %) pri-
padech, ostatni bud zemreli nebo byli transplanto-
vani nebo bylo retrénovani levé komory netuspésné.??
Rizikovym faktorem pro neuspésné retrénovani levé
komory bylo stari pacienta vySsi nez 12 let. Sami
jsme se pokusili neuspésné o retrénovani levé srdec-
ni komory u dvou pacientti s dysfunkci pravé srdec-
ni komory a s vyznamnou trikuspidalni regurgita-
ci. V jednom pripadé jsme pro pozdni selhani levé
komory museli bandaz odstranit. Ve druhém pripadé
jsme se spokojili se stredné vyznamnou bandazi, po
které doslo v souvislosti s posunem interventrikular-
niho septa po zvySeni tlaku v levé komore k vyznam-
né redukci trikuspidalni regurgitace.?? K datu uza-
vérky tohoto ¢lanku registrujeme v naSem souboru
celkem 11 déti mladsich nez 12 let. Vzhledem k to-
mu, Ze jsou vSichni klinicky bez obtizi a maji dobrou
funkeci pravé srde¢ni komory, o jejich zarazeni do
nejistého programu retrénovani levé srde¢ni komory
neuvazujeme.

Poruchy srdeéniho rytmu

Nejcastéjsi poruchou srde¢niho rytmu po intraatrial-
ni korekci TGA je SND. Vyskyt SND se v jednotlivych
studiich dlouhodobé sledovanych pacientti 1isi prede-
vSim pro ruzna kritéria a zptsob detekce této dysryt-
mie. Z opakovanych vysetreni EKG a AEKG je ale
zrejmeé, Ze s odstupem od operace dochazi k progre-
sivni ztraté sinusového rytmu. Pravdépodobnost pra-
videlného sinusového rytmu za 20 let po fyziologické
korekci TGA se pohybuje kolem 45 %.8917 V nasi
studii jsme vychazeli z funkéniho kritéria, které defi-
nuje SND jako abnormalni bradykardii vzhledem
k véku pacienta.!V Diagnéza SND byla stanovena
podle vysledku vySetfeni AEKG, jestlize byly prumeér-
na nebo minimalni srdec¢ni frekvence niZsi nebo
maximalni interval R-R delsi nez dvé smérodatné
odchylky normy vékové odpovidajici kontrolni skupi-
ny. Dysfunkci sinusového uzlu leh¢iho stupné mélo
témeér 37 % pacientt, kteri v dobé studie nevyzado-
vali Zadnou specifickou 1éébu. Implantaci kardiosti-
mulatoru indikujeme pri dysfunkci sinusového uzlu
u asymptomatickych pacient1 po fyziologické korek-
ci TGA, jestliZze poklesnou srdeéni frekvence na delsi
dobu, zvlasté pri bdéni, u kojence pod 50/min, u dé-
ti do stari 10 let pod 40/min a u starSich deéti
pod 30/min. U pripadl s dysfunkéni pravou komo-
rou s elektromechanickou dyssynchronii pri uplné
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raménkové blokadé nebo pri univentrikularni stimu-
laci zvaZzujeme moznost biventrikularni stimulace,
ktera muze zlepsit hemodynamické parametry. @

VétSina multifaktoridlnich analyz u dlouhodobé
sledovanych pacientti prokazala, Ze nejvyznamnéjSim
rizikovym faktorem nahlého umrti po fyziologické
korekeci TGA jsou srdec¢ni selhani a flutter nebo fi-
brilace sini.!®1126) V]astni pri¢inou umrti nebo kar-
diopulmonalni resuscitace byla témér u poloviny
pacientt komorova tachykardie nebo fibrilace a k na-
hlym prihodam dochazelo nejcastéji pri télesné
namaze.?® U pacientt, ktefi po fyziologické korekci
TGA nahle zemreli, byla pozorovana vétsi disperze
intervalu QT."? Intraatrialni reentry tachykardii lze
v nékterych pripadech uspésné zrusit katetrovou
ablaci.®? Podavani antiarytmik véetné digoxinu
nemelo ve studii Kammeraada a spol. protektivni uéi-
nek pred nahlym amrtim.®® Naopak ve studii Gella-
ta a spol. pacienti, kteri pri prvni epizodé sinového
flutteru uzivali digoxin, méli méné synkop a presyn-
kop."” Sami se rovnéz priklanime u pacient1 po fy-
ziologické korekci TGA, pokud neni zfejma kontra-
indikace, k dlouhodobému podavani udrzovaci davky
digoxinu. Kromé inotropniho t¢inku u pacientt s tri-
kuspidalni regurgitaci lze profylaktické podavani
digoxinu zduvodnit vys$Sim stupném sino-komorové
blokady pri pripadné epizodé flutteru sini.

Zatézové vysSetfeni

Prameérna spotreba kysliku v nasem souboru byla pri
maximalni télesné zatézi 35 ml/kg/min, tj. -2,4 sme-
rodatné odchylky od referen¢nich hodnot vzhledem
k véku a pohlavi pacienta. Obdobné snizena VOq.x.
byla zjisténa i v jinych souborech pacientt po fyziolo-
gické korekci TGA.!19-28-39) Pyj opakovaném zatézovém
vySetrfeni se zda, Ze s pribyvajicim odstupem od ope-
race se fyzicka vykonnost zhorsuje.?228 Srdeé¢ni vydej
je u pacientt po intraatrialni korekci TGA castecné
limitovan nedostate¢nou akceleraci srdec¢ni frekvence
pri zatézi,?? ale také neschopnosti pravé i levé srdec-
ni komory zvysit ejekéni frakci a tepovy objem. 192831
DalSim vyznamnym omezujicim faktorem srdec¢niho
vydeje u pacientt po fyziologické korekei TGA je poru-
cha diastolického plnéni levé (subpulmonalni) srde¢ni
komory."83 Diastolické plnéni levé srde¢ni komory je
omezeno nefyziologickym proudénim krve v intra-
atrialnich kanalech a ztratou podilu sinové kontrakce
v prubéhu srde¢niho cyklu.

Kvalita Zivota

Subjektivné hodnocena funkéni zdatnost byla v na-
Sem souboru velmi dobra, kdy 97 % dotazanych uva-
délo normalni fyzickou vykonnost nebo urcité omeze-
ni pri vétsi zatézi (NYHA I-II). Rovnéz kvalita zivo-
ta z pohledu socialniho zafazeni a uplatnéni byla
u 97 % nasich dlouhodobé sledovanych pacientua
velmi dobra nebo uspokojiva (index ability 1-2). AZ 75 %
tazanych uvedlo v bézném zivoté rekreacni sportovni
aktivitu, ve skupiné zaku a studentt bylo od télesné
vychovy osvobozeno pouze 13 % jedincti. Tyto pozi-
tivni nalezy dobré kvality Zivota a funkéni zdatnosti
u vétsiny sledovanych jedinct po fyziologické korekci
TGA., obdobné jako v jinych studiich,®8-101352) jsou
ponékud v kontrastu s ¢asto méné priznivymi nalezy
objektivnich vySetrovacich metod.
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Z pohledu nepriznivé kvality zivota tvori v naSem
souboru samostatnou skupinu 10 % nemocnych
s neurologickym postiZzenim, a to nezavisle na dobrém
hemodynamickém vysledku operace. AZ u poloviny
pacienti doslo k poskozeni centralni nervové sousta-
vy jiz pred vlastni korekci vady, nejcasté€ji nasledkem
tromboembolickych prihod typickych pro cyanotické
srdecni vady.

ZAVER

Dlouhodobé vysledky fyziologické korekce izolované
transpozice velkych arterii podle Senninga jsou dobré.
U pacienttt po operaci komplexni transpozice s uza-
vérem pridruZzeného defektu komorového septa je
castéjsi vyskyt zavazné trikuspidalni regurgitace
a selhani pravé srde¢ni komory. Vzhledem k moznym
porucham hemodynamiky nebo srdeé¢niho rytmu vyza-
duji vSichni pacienti pravidelné sledovani kardiologem.
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