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Fallotova tetralogie (TOF) je spolu s transpozici velkych
tepen nejcastéjsi cyanotickou vrozenou srde¢ni vadou
(VSV), predstavuje asi 4-10 % v3ech VSV. Je charakte-
rizovéna velkym subaortélnim defektem komorového
septa, na ktery nasedd aorta, soucasné je pfitomna
subvalvarni stenéza plicnice; mlze byt pfitomna i val-
varni stendza plicnice a hypoplazie kmene a vétvi plic-
nice. Tato kombinace zpuUsobuje snizeny plicni pratok
a cyanozu. Cyandza je tim tézsi, ¢im je tésnéjsi pulmo-
nalni stendza. Krev z pravé komory se tak vypuzuje do
nasedajici aorty. Nékdy mize dojit az k sekundarni atré-
zii plicnice s tézkou cyanézou a vyvojem mnohocet-
nych aorto-pulmondlnich kolateral. Naopak, pfi leh¢i
stendze plicnice nemusi byt cyandza tézka a pacient se
mUze dozit dospélosti i bez operace (tzv. rizovy Fallot).

V dobé zacatkl kardiochirurgie, kdyz jesté nebylo
mozné provadét operace bez mimotélniho obéhu, byla
Fallotova tetralogie fesena paliativni subklavio-pulmo-
ndlni spojkou s napojenim podklickové tepny koncem ke
strané vétve plicnice. Tuto spojku vytvofil poprvé jiz pred
71 lety chirurg Alfred Blalock na navrh kardiolozky Heleny
Taussigové v roce 1944 [1]. Spojka se nazyva podle autorud
BT (Blalock-Taussig). V Cechéach proved! prvni BT spojku
v roce 1949 Vladislav Rapant v Olomouci. Spojka zpUsobi
levo-pravy zkrat, zvysi plicni pratok a zmensi cyanézu.
Zlepsila tak prezivani tézkych forem Fallotovy tetralogie,
ale vadu neodstranila. RadikaIni korekce byla poprvé pro-
vedena pfed 61 lety, v roce 1954 (C. W. Lillehei) a v Cechach
v roce 1961 prof. Navratilem v Brné. Korekce spociva v uza-
vieni defektu komorového septa zaplatou, diky které od-
stupuje aorta jiz pouze z levé komory a v odstranéni sub-
valvarni i valvarni stenézy plicnice. Po radikaIni korekci je
pacient zcela bez cyanézy a ma i fyziologicky obéh, bez
zkratové vady.

V 60.-80. letech minulého stoleti byla Fallotova tetralo-
gie feSena vétsinou dvoufazové, nejprve spojkovou ope-
raci a pozdéji radikalni korekci. Po spojkovych operacich
z(stavala casto deformovand, stenotickd nebo i uzaviend
ta vétev plicnice, na kterou byla nasita spojka. Diky pouziti
podklickové tepny je na pfislusné horni koncetiné u paci-
entl po klasické BT spojce obtizné méfitelny a ¢asto pod-
hodnoceny krevni tlak. To, ze mél pacient s Fallotovou te-

tralogii spojkovou operaci (a na které strané), pozname
snadno podle jizvy po laterdlni torakotomii.

V dnesni dobé je jiz v naprosté vétsiné provadéna pri-
marné radikéIni korekce Fallotovy tetralogie ve véku 4-12
mésicl véku. Spojkové operace jako prvni faze se pouziva
jen u nékterych novorozenc s kritickou vadou. Diky pre-
natélni diagnostice a kvalitni détské kardiologii a kardiochi-
rurgii s vybornymi opera¢nimi vysledky se jiz v Ceské re-
publice v soucasnosti nestavd, ze by pacient s Fallotovou
tetralogii nemél v détstvi provedenou radikalni korekci.

Setkala jsem se v3ak asi s 2 desitkami starsich dospélych
pacientl s TOF, ktefi méli pouze spojkové operace nebo
prezili do dospélosti bez jakékoliv operace. Vsichni méli
vétsi ¢i mensi cyandzu a byli vyznamné symptomaticti.
U nékterych zlstala oteviena tepenna ducej, kterd plnila
stejnou funkci jako BT spojka, zvySovala plicni pratok
a snizovala cyandzu. Jejich prognéza byla, na rozdil od pa-
cientl po radikalni korekci, velmi Spatna.

Dlouhodobé prezivani pacientldl po radikalni korekci
Fallotovy tetralogie je velmi dobré, 30 let od operace pre-
Ziva 85 % pacientd, ktefi byli operovani v Détském kar-
diocentru v Praze v letech 1978-1988 [2]. Casna operaéni
mortalita byla v té dobé 7,4 %, v soucasnosti je v Détském
kardiocentru u TOF mortalita < 1 %.

Avsak i po uspésné operaci Fallotovy tetralogie se pfi
dlouhodobém sledovani ukazalo, Zze v pribéhu 35 let
po korekci zemfie az 6 % pacientl ndhlou smrti pfi aryt-
mii [3,4]. Castym nalezem u dospélych s Fallotovou te-
tralogif je tézkd pulmonalni regurgitace po provedené
valvulotomii plicnice nebo po rozsifeni pulmonalniho
anulu zaplatou. Pulmonalni regurgitace je sice klinicky
dlouhodobé dobre tolerovana, ale vede k dilataci, fib-
rotizaci a dysfunkci pravé komory s moznym arytmo-
gennim substratem. Site QRS na EKG koreluje s velikosti
pravé komory a QRS > 180 ms je senzitivnim predikto-
rem nahlé smrti [5]. Pfi abnormalni hemodynamice se
muze objevit i ¢etnd komorova ektopicka aktivita a se-
trvald monomorfni komorové tachykardie. Pfi dilataci
pravé komory dochazi k sekundarni trikuspidalni regur-
gitaci a dilataci pravé siné se vznikem flutteru nebo fi-
brilace sini. Zndmky pravostranného srdecniho selhani
jsou v mladsi vékové skupiné velmi nendpadné.
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Hlavnim problémem dnesnich dospélych pacientl
s TOF je tedy v¢asné odhaleni rezidudlnich nalezl a jejich
feseni v centrech pro dospélé s VSV. Rezidualni nélezy
mohou vyplyvat ze zpUsobu operace a byt predpokla-
dané (tézka pulmonalni regurgitace, rezidualni pulmo-
nalni stendza, sekundarni trikuspidalni regurgitace), nebo
mohou byt nepredpokladané (rezidudlni defekt komoro-
vého septa, defekt sifiového septa, aortalni regurgitace,
mitrdlni regurgitace, infekéni endokarditida a jiné) [6]. Pul-
mondlni regurgitace je nejcastéjsim a nejcastéji podcené-
nym rezidudlnim nalezem. Podle souc¢asnych guidelines
je vhodnd intervence i u malo nebo zcela asymptomatic-
kych nemocnych s tézkou pulmondlni regurgitaci pfi ur-
¢itém stupni dilatace a dysfunkce pravé komory [7]. Pul-
mondlni regurgitace ¢i stendza jsou fedena chirurgicky
nahradou pulmonalni chlopné bioprotézou. Ve zkuse-
nych centrech jsou vysledky této operace velmi dobré
a mortalita je velmi nizkd [8]. Do konduitl (homograftd)
Ize implantovat pulmonalni bioprotézu i katetrizacné.

Jak postupovat u dospélych pacientl s TOF bez radi-
kalni korekce nebo jen s paliativni spojkovou operaci,
je velmi otazné. Pokud se jedna o mladsiho pacienta
bez znamek srde¢niho selhani, je vhodna radikalni ko-
rekce. Pfitomnost cyandzy vsak predstavuje vyznamny
rizikovy faktor [8]. U star$iho pacienta se znamkami sr-
dec¢niho selhéni a s dysfunkci pravé komory, ptipadné
s rendlni insuficienci ¢i plicnimi problémy, je na misté
spise konzervativni postup, ktery zvolili také autofi pii-
spévku Nekorigovana Fallotova tetralogie u 69-roc-
ného pacienta. Pokud bychom zvaZovali operaci, je ne-
zbytné nejen peclivé echokardiografické vysetieni, ale
i katetrizace, kterd odlisi pfic¢inu vysokého gradientu
na trikuspidalni regurgitaci —- maze jej zpGsobit jak pul-
monalni stendza, tak plicni hypertenze, tak kombinace
obou. Velmi dllezita je i znalost plicni cévni rezistence.

Pacienti s neoperovanou TOF jsou dnes vétsinou star-
$iho véku a v dobé svého mladi méli relativné malo
probléma. Pritom operacni mortalita byla v té dobé
mnohem vyssi nez dnes, takze se nelze Gplné divit, ze
jejich rodice nebo oni sami operaci odmitli.

Zavérem si dovolim uvést nékolik cisel tykajicich se
Fallotovy tetralogie v nasem centru. V databazi Nemoc-
nice Na Homolce mame 256 dospélych pacientt s dia-
gnoézou TOF, pramérného véku 40 + 12 let. Pravidelné je
u nas sledovano 175 z nich. Vétsina (93 %) podstoupila
radikalni korekci v détském nebo mladsim dospélém
véku. Zpravu o umrti mdme u 21 pacientt (operovanych
i neoperovanych) v prdmérném véku 39 + 11 let (8,2 %).

Pacientll s TOF bez radikalni korekce do 40. roku véku
jsme vysetiili celkem 19. Z toho 8 dospélych nebylo opero-
vano nikdy, ani paliativné. U 4 z nich byla pfitomna oteviena
tepennd ducej. Vétsina z této skupiny jiz zemrela (6 paci-
entq, 75 %), 2 neoperovani pacienti ziji ve véku 72 a 60 let.
Dalsi 4 pacienti podstoupili pouze paliativni spojkovou
operaci v détstvi, 2 z nich se dozili 60 let, druzi 2 zemreli
dfive. Dalsich 7 pacientd podstoupilo radikalni korekci az po
40. roce véku. Z nich zemreli 3 (43 %) na ¢asné nebo pozdni
pooperacni komplikace v letech 1995-20009.

Nase vysledky potvrzuji nutnost vcasné radikalni
korekce Fallotovy tetralogie v détstvi. Ty, ktefi z néja-
kého ddvodu unikli radikdIni korekci, je vhodné ope-
rovat v dospélosti co nejdfive. U pacientd ve vyssim
véku se znadmkami zdvazného srdec¢niho selhdni ve
funkeni tfidé NYHA lI-1V je opera¢ni mortalita vysoka
a progndza nedobra s operaci i bez ni.

Problematika vrozenych srde¢nich vad v dnesni dobé
jiz zdaleka neni omezena na détsky vék a nékolik raritnich
prezivajicich dospélych, ale naopak. Vznika zde rozsahla
populace dospélych, ktefi v détstvi sice prodélali korekci
VSV, ale maji rezidudIni nalezy, ziskané srde¢ni vady, ische-
mickou chorobu srdecni, hypertenzi, arytmie a dalsi cho-
roby dospélého véku, které interferuiji s jejich plvodni VSV
[9]. Existuji také dospéli, jejichz VSV nebyla v détstvi ope-
rovana pro malou hemodynamickou vyznamnost, ktera
vsak postupem let nabyla na vyznamnosti. Vsechny tyto
pacienty je tfeba vcas odeslat k presetieni do specializova-
ného centra k posouzeni vhodnosti chirurgického feseni.
Pocet dospélych s VSV je 2-3krat vétsi nez pocet déti s VSV
a vyzaduje znalosti o VSV nejen od kardiologd, ale i inter-
nistl a praktickych lékara.

Podpofeno MZCR - RVO, Nemocnice Na Homolce - NNH-
00023884, 1G140201.
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