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editorialy

Fallotova tetralogie (TOF) je spolu s transpozicí velkých 
tepen nejčastější cyanotickou vrozenou srdeční vadou 
(VSV), představuje asi 4–10  % všech VSV. Je charakte-
rizována velkým subaortálním defektem komorového 
septa, na který nasedá aorta, současně je přítomna 
subvalvární stenóza plicnice; může být přítomna i val-
vární stenóza plicnice a hypoplazie kmene a větví plic-
nice. Tato kombinace způsobuje snížený plicní průtok 
a cyanózu. Cyanóza je tím těžší, čím je těsnější pulmo-
nální stenóza. Krev z pravé komory se tak vypuzuje do 
nasedající aorty. Někdy může dojít až k sekundární atré-
zii plicnice s  těžkou cyanózou a  vývojem mnohočet-
ných aorto-pulmonálních kolaterál. Naopak, při lehčí 
stenóze plicnice nemusí být cyanóza těžká a pacient se 
může dožít dospělosti i bez operace (tzv. růžový Fallot).

V  době začátků kardiochirurgie, když ještě nebylo 
možné provádět operace bez mimotělního oběhu, byla 
Fallotova tetralogie řešena paliativní subklavio-pulmo-
nální spojkou s napojením podklíčkové tepny koncem ke 
straně větve plicnice. Tuto spojku vytvořil poprvé již před 
71 lety chirurg Alfred Blalock na návrh kardioložky Heleny 
Taussigové v roce 1944 [1]. Spojka se nazývá podle autorů 
BT (Blalock-Taussig). V  Čechách provedl první BT spojku 
v roce 1949 Vladislav Rapant v Olomouci. Spojka způsobí 
levo-pravý zkrat, zvýší plicní průtok a  zmenší cyanózu. 
Zlepšila tak přežívání těžkých forem Fallotovy tetralogie, 
ale vadu neodstranila. Radikální korekce byla poprvé pro-
vedena před 61 lety, v roce 1954 (C. W. Lillehei) a v Čechách 
v roce 1961 prof. Navrátilem v Brně. Korekce spočívá v uza-
vření defektu komorového septa záplatou, díky které od-
stupuje aorta již pouze z levé komory a v odstranění sub-
valvární i valvární stenózy plicnice. Po radikální korekci je 
pacient zcela bez cyanózy a má i fyziologický oběh, bez 
zkratové vady.

V 60.–80. letech minulého století byla Fallotova tetralo-
gie řešena většinou dvoufázově, nejprve spojkovou ope-
rací a později radikální korekcí. Po spojkových operacích 
zůstávala často deformovaná, stenotická nebo i uzavřená 
ta větev plicnice, na kterou byla našita spojka. Díky použití 
podklíčkové tepny je na příslušné horní končetině u paci-
entů po klasické BT spojce obtížně měřitelný a často pod-
hodnocený krevní tlak. To, že měl pacient s Fallotovou te-

tralogií spojkovou operaci (a na které straně), poznáme 
snadno podle jizvy po laterální torakotomii.

V dnešní době je již v naprosté většině prováděna pri-
márně radikální korekce Fallotovy tetralogie ve věku 4–12 
měsíců věku. Spojková operace jako první fáze se používá 
jen u některých novorozenců s kritickou vadou. Díky pre-
natální diagnostice a kvalitní dětské kardiologii a kardiochi-
rurgii s výbornými operačními výsledky se již v České re-
publice v současnosti nestává, že by pacient s Fallotovou 
tetralogií neměl v dětství provedenou radikální korekci.

Setkala jsem se však asi s 2 desítkami starších dospělých 
pacientů s TOF, kteří měli pouze spojkové operace nebo 
přežili do dospělosti bez jakékoliv operace. Všichni měli 
větší či menší cyanózu a  byli významně symptomatičtí. 
U některých zůstala otevřená tepenná dučej, která plnila 
stejnou funkci jako BT spojka, zvyšovala plicní průtok 
a snižovala cyanózu. Jejich prognóza byla, na rozdíl od pa-
cientů po radikální korekci, velmi špatná.

Dlouhodobé přežívání pacientů po radikální korekci 
Fallotovy tetralogie je velmi dobré, 30 let od operace pře-
žívá 85  % pacientů, kteří byli operováni v  Dětském kar-
diocentru v Praze v letech 1978–1988 [2]. Časná operační 
mortalita byla v té době 7,4 %, v současnosti je v Dětském 
kardiocentru u TOF mortalita < 1 %.

Avšak i po úspěšné operaci Fallotovy tetralogie se při 
dlouhodobém sledování ukázalo, že v  průběhu 35  let 
po korekci zemře až 6 % pacientů náhlou smrtí při aryt-
mii [3,4]. Častým nálezem u dospělých s Fallotovou te-
tralogií je těžká pulmonální regurgitace po provedené 
valvulotomii plicnice nebo po rozšíření pulmonálního 
anulu záplatou. Pulmonální regurgitace je sice klinicky 
dlouhodobě dobře tolerována, ale vede k dilataci, fib-
rotizaci a  dysfunkci pravé komory s  možným arytmo-
genním substrátem. Šíře QRS na EKG koreluje s velikostí 
pravé komory a QRS > 180 ms je senzitivním predikto-
rem náhlé smrti [5]. Při abnormální hemodynamice se 
může objevit i četná komorová ektopická aktivita a se-
trvalá monomorfní komorová tachykardie. Při dilataci 
pravé komory dochází k sekundární trikuspidální regur
gitaci a dilataci pravé síně se vznikem flutteru nebo fi-
brilace síní. Známky pravostranného srdečního selhání 
jsou v mladší věkové skupině velmi nenápadné.
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Hlavním problémem dnešních dospělých pacientů 
s TOF je tedy včasné odhalení reziduálních nálezů a jejich 
řešení v  centrech pro dospělé s  VSV. Reziduální nálezy 
mohou vyplývat ze způsobu operace a  být předpoklá-
dané (těžká pulmonální regurgitace, reziduální pulmo-
nální stenóza, sekundární trikuspidální regurgitace), nebo 
mohou být nepředpokládané (reziduální defekt komoro-
vého septa, defekt síňového septa, aortální regurgitace, 
mitrální regurgitace, infekční endokarditida a jiné) [6]. Pul-
monální regurgitace je nejčastějším a nejčastěji podceně-
ným reziduálním nálezem. Podle současných guidelines 
je vhodná intervence i u málo nebo zcela asymptomatic-
kých nemocných s těžkou pulmonální regurgitací při ur-
čitém stupni dilatace a dysfunkce pravé komory [7]. Pul-
monální regurgitace či stenóza jsou řešena chirurgicky 
náhradou pulmonální chlopně bioprotézou. Ve zkuše-
ných centrech jsou výsledky této operace velmi dobré 
a mortalita je velmi nízká [8]. Do konduitů (homograftů) 
lze implantovat pulmonální bioprotézu i katetrizačně.

Jak postupovat u dospělých pacientů s TOF bez radi-
kální korekce nebo jen s  paliativní spojkovou operací, 
je velmi otazné. Pokud se jedná o  mladšího pacienta 
bez známek srdečního selhání, je vhodná radikální ko-
rekce. Přítomnost cyanózy však představuje významný 
rizikový faktor [8]. U staršího pacienta se známkami sr-
dečního selhání a s dysfunkcí pravé komory, případně 
s  renální insuficiencí či plicními problémy, je na místě 
spíše konzervativní postup, který zvolili také autoři pří-
spěvku Nekorigovaná Fallotova tetralogie u  69-roč-
ného pacienta. Pokud bychom zvažovali operaci, je ne-
zbytné nejen pečlivé echokardiografické vyšetření, ale 
i  katetrizace, která odliší příčinu vysokého gradientu 
na trikuspidální regurgitaci – může jej způsobit jak pul-
monální stenóza, tak plicní hypertenze, tak kombinace 
obou. Velmi důležitá je i znalost plicní cévní rezistence.

Pacienti s neoperovanou TOF jsou dnes většinou star-
šího věku a  v  době svého mládí měli relativně málo 
problémů. Přitom operační mortalita byla v  té době 
mnohem vyšší než dnes, takže se nelze úplně divit, že 
jejich rodiče nebo oni sami operaci odmítli.

Závěrem si dovolím uvést několik čísel týkajících se 
Fallotovy tetralogie v našem centru. V databázi Nemoc-
nice Na Homolce máme 256 dospělých pacientů s dia-
gnózou TOF, průměrného věku 40 ± 12 let. Pravidelně je 
u nás sledováno 175 z nich. Většina (93 %) podstoupila 
radikální korekci v  dětském nebo mladším dospělém 
věku. Zprávu o úmrtí máme u 21 pacientů (operovaných 
i neoperovaných) v průměrném věku 39 ± 11 let (8,2 %).

Pacientů s  TOF bez radikální korekce do 40. roku věku 
jsme vyšetřili celkem 19. Z toho 8 dospělých nebylo opero-
váno nikdy, ani paliativně. U 4 z nich byla přítomna otevřená 
tepenná dučej. Většina z  této skupiny již zemřela (6 paci-
entů, 75 %), 2 neoperovaní pacienti žijí ve věku 72 a 60 let. 
Další 4  pacienti podstoupili pouze paliativní spojkovou 
operaci v dětství, 2 z nich se dožili 60  let, druzí 2 zemřeli 
dříve. Dalších 7 pacientů podstoupilo radikální korekci až po 
40. roce věku. Z nich zemřeli 3 (43 %) na časné nebo pozdní 
pooperační komplikace v letech 1995–2009.

Naše výsledky potvrzují nutnost včasné radikální 
korekce Fallotovy tetralogie v  dětství. Ty, kteří z  něja-
kého důvodu unikli radikální korekci, je vhodné ope-
rovat v  dospělosti co nejdříve. U  pacientů ve vyšším 
věku se známkami závažného srdečního selhání ve 
funkční třídě NYHA III-IV je operační mortalita vysoká 
a prognóza nedobrá s operací i bez ní.

Problematika vrozených srdečních vad v dnešní době 
již zdaleka není omezena na dětský věk a několik raritních 
přežívajících dospělých, ale naopak. Vzniká zde rozsáhlá 
populace dospělých, kteří v dětství sice prodělali korekci 
VSV, ale mají reziduální nálezy, získané srdeční vady, ische-
mickou chorobu srdeční, hypertenzi, arytmie a další cho-
roby dospělého věku, které interferují s jejich původní VSV 
[9]. Existují také dospělí, jejichž VSV nebyla v dětství ope-
rována pro malou hemodynamickou významnost, která 
však postupem let nabyla na významnosti. Všechny tyto 
pacienty je třeba včas odeslat k přešetření do specializova-
ného centra k posouzení vhodnosti chirurgického řešení. 
Počet dospělých s VSV je 2–3krát větší než počet dětí s VSV 
a vyžaduje znalosti o VSV nejen od kardiologů, ale i inter-
nistů a praktických lékařů.

Podpořeno MZČR – RVO, Nemocnice Na Homolce – NNH-
00023884, IG140201.
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