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Suhrn

Fallotova tetraldgia (ToF) je najcastejsou cyanotickou vrodenou srdcovou chybou. Lie¢ba tohto ochorenia je kar-
diochirurgickd — kompletna korekcia uz v detskom veku. Bez chirurgického zakroku sa len 10 % pacientov dozivalo
3. decénia a iba 3-5 % pacientov sa dozivalo viac ako 40 rokov. Opisujeme pripad 69-ro¢ného pacienta s anamné-
zou nekorigovanej Fallotovej tetraldgie — z dévodu odmietavého postoja k chirurgickému rieseniu, chronického
srdcového zlyhavania NYHA llI-1V a chronickej oblickovej choroby, ktory bol prijaty na internu kliniku pre niekol-
kodnové bolesti na hrudniku s edémami predkoleni a pondmahovou dychavicou pri minimélnej ndmahe. Echo-
kardiografickym vysetrenim sa zistila stenéza pltcnice, tazka trikuspidélna insuficiencia, koncentrickd hypertro-
fia stien oboch komér, defekt komorového septa, dextropozicia aorty a velky cirkularny perikadialny vypotok. RTG
hrudnika potvrdil masivny pravostranny pleuralny vypotok. Lie¢bou diuretikami, antiarytmikom a po realizacii
pleurdlnej punkcie sa stav pacienta vyznamne zlepsil a bol prepusteny domov. V literatdre popisané pripady ne-
korigovanej ToF u starsich pacientov boli asociované s hypertrofiou lavej komory (HLK) a hypoplastickou pulmo-
nalnou artériou s pomalym vyvojom subpulmonalnej obstrukcie, ktoré sme zistili aj u nasho pacienta. HLK sa v pri-
pade nekorigovanej ToF méze postupne vyvinut a jej priaznivy Uc¢inok sa méze prejavit az v dospelosti.
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Uncorrected Tetralogy of Fallot - a case report of a 69-year-old patient

Summary

Tetralogy of Fallot (ToF) is the most common cyanotic congenital heart defect. The actual treatment relies on car-
dio-surgery - complete correction within the infant age. Without surgery only 10 % of subjects survived 3™ decade
and only 3-5 % of subjects were able to survive until their 40*". This particular paper is dedicated to case of a 69-
years old male subject with positive history of uncorrected ToF due to his refusal of surgery, ischemic cardiac dis-
ease NYHA IlI-1V and chronic kidney failure. This subject was hospitalized within the department of internal med-
icine due to several days of chest pain connected with lower extremities oedemas and dyspnoeic syndrome after
minimal physical load. Provided echocardiography revealed pulmonary artery stenosis, severe tricuspid insuffi-
ciency, concentric hypertrophy of ventricles, ventricular septal defect, dextroposition of aorta and severe pericar-
dial effusion. Chest X-ray proved massive pleura effussion. The actual conditions of subject improved significantly
after onset of diuretics, antiarrhytmics and providing of pleural punction. Subject has been discharged. Cases of
ToF presented within available sources in older population were associated with left ventricular hypertrophy and
hypoplastic pulmonary artery and slow subpulmonal obstruction development which also presented within our
subject. Left ventricular hypertrophy has a potential to develop continuously and therefore its benefits can be vis-
ible within adult age.
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Uvod dospelého veku dozije i neoperovany pacient s lahsou
Fallotova tetralogia (ToF) je najcastejSou cyanotickou  formou ToF, ktord nebola diagnostikovand v detstve
vrodenou srdcovou chybou v detstve. Dospelosti sa  alebo pacient ¢i jeho rodi¢ia nesuhlasili s operacnym
doziva vacsina detskych pacientov, ktori podstupili ra-  zakrokom. Abnormality v Struktdre srdca sa vyskytuju
dikdInu korekciu v detskom veku. Len velmi vzadcne sa  u 1 zo 100-150 novorodencov s vyssim vyskytom u no-
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vorodencov muzského pohlavia [1]. Incidencia ToF je
priblizne 1 pripad z 3600 novorodencov s vrodenou
srdcovou chybou [2]. Bez chirurgického zakroku sa len
10 % pacientov dozivalo 3. decénia a iba 3-5 % pacien-
tov sa dozivalo viac ako 40 rokov. Stuc¢astou ToF je su-
baortalny defekt komorového septa, nasadajica aorta
nad komorovym defektom, obstrukcia vytokového
traktu pravej komory (RVOT) spdsobend infundibular-
nou stenézou plucnice a sekundérna hypertrofia stien
pravej komory (PK) [3].

Popis pripadu

69-ro¢ny pacient bol odoslany na hospitalizaciu na in-
ternt kliniku praktickym lekdrom pre bolesti na hrudniku
aopuchydolnych kon¢atin. Pacient pri prijati udaval bolesti
pravého ramena, dusnost pri minimalnej ndmahe, niekol-
komesacné edémy dolnych koncatin, aviak bez stenokar-
dii. V osobnej anamnéze bola zdokumentovana nekori-
govana srdcové chyba - Fallotova tetralégia poznana uz
od ranného detstva. Dal$imi vyznamnymi ochoreniami
boli chronické srdcové zlyhavanie (NYHA IlI-IV), ische-
micka choroba srdca, algicka forma, paroxyzmalna fibri-
lacia predsienti, artériova hypertenzia, chronicka oblickova
choroba 2. t. podla K/DOQI, chronickd mikrocytova hy-
pochrémna anémia lahkého stupnia. V roku 2012 prekonal

Obr. 1. Palickovité prsty

embdliu do ramus intermedius a. pulmonalis vpravo. Pa-
cientovi bola odporucena lie¢ba diuretikami (furosemid,
spironolaktén), perordlnym antikoagulanciom (apixaban),
antiarytmikom (amiodarén), antihypertenzivom (ramip-
ril) a atorvastatinom, ktoré vsak neuzival pre zIU toleran-
ciu. Rodinna anamnéza bola pozitivna — otec zomrel nain-
farkt myokardu, matka ,sa liecila na srdce”.

Objektivnym vysetrenim pri prijati sme zistili ortop-
noe, tachyarytmiu (120-130/min irreg), normotenziu (tlak
krvi 120/70 mm Hg), centralnu cyandzu, chladné akr3, sla-
bost, nepokoj, vymiznuté dychanie vpravo, krepitus vlavo,
bilaterdlne edémy predkoleni s nehmatnymi periférnymi
pulzaciami na a. dorsalis pedis a a. tibialis posterior. Nad
celym prekordiom bol pritomny hlucny systolicky Selest
intenzity 4-5/6. Obraz centralnej cyandzy dopinali typické
palickovité prsty (obr. 1). Pacient sa dokazal posadit iba
s pomocou druhej osoby.

V laboratérnom obraze dominovala vysokd hodnota
NTproBNP (8 958 ng/l), hyposaturacia kyslika (81,6 %), ele-
vované kardiospecifické markery (troponin T 0,142 g/l
kreatinkindza 1,85 pkat/l) a D-dimér (6,09 mg/l), mierne
zvysené cholestatické enzymy a retencia dusikatych latok
(tab. 1). Na vstupnom elektrokardiograme bola zazname-
nana fibrilacia predsieni s rychlou komorovou odozvou
(110-120/min), znaky ischémie lateralnej a spodnej steny

Obr. 2. RTG hrudnika vstupna a pri prepusteni

u A

RTG pri prijati
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Tab. 1. Vybrané laboratorne parametre

pred lie¢bou po lie¢be pred lie¢bou po liecbe

pH (7,36-7,44) 7,428 7,385 tBil (1,7-21,0 ymol/I) 36,8 17,7
HCO, (22,0-26,0 mmol/l) 26 24,5 kBil (0,0-5,0 pmol/I) 19,9 =
BE (-2,5-2,5 mmol/l) 1,6 -2 albumin (35,0-52,0 g/1) 33,2 28,4
pCO, (4,65-6,0 kPa) 5,36 5,48 kreat (62-106 pmol/I) 117 109
pO, (8,0-14,0 kPa) 59 79 urea (0,5-11,9 umol/l) 7,7 9,1
sat0, (95,0-100 %) 81,6 83,0 NTproBNP (0-100 ng/I) 8958 7925
Na (135,0-145,0 mmol/l) 137,4 139,2 leu (2,8-10,6 x10°%/1) 8,05 6,79
K (3,6-5,1 mmol/l) 4,21 4,15 ery (4,4-5,9 x 10'?/1) 6,38 5,66
AST (0,03-0,67 pkat/I) 0,42 0,4 Hb (130-180 g/1) 152 132
ALT (0,03-0,68 pkat/l) 0,25 0,21 Hkrit (0,40-0,52) 0,492 0,449
GMT (0,05-1,0 pkat/l) 2,13 2,51 tromb (150-400 x 10%/1) 192 135
ALP (0,67-2,17 pkat/Il) 3,07 2,54 INR (0,80-1,2) 1,44 1,26
Tnt (0,0-0,014 ug/l) 0,142 0,054 APTT (0,8-1,2) 1,01 1,13
CK (0,12-3,2 pkat/I) 1,85 1,7 D-dimér (0,0-0,5 mg/I) 6,09 4,56

myokardu. Na vstupnom RTG hrudnika bolo pritomné ho-
mogénne zatienenie vpravo az do vysky 3. rebra - fluido-
torax a kardiomegalia (obr. 2).

Echokardiografickym vysetrenim (ECHOKG) sme po-
tvrdili typicky obraz ToF - defekt komorového septa
(15 mm) s bidirekénym skratom, dextropoziciu aorty
(Ao), stendzu plucnice (11 mm a gradientom na a. pulmo-
nalis 89 mm Hg) a hypertrofiu pravej komory (14-15 mm).
Tlak v pravej komore bol merany echokardiograficky
s gradientom na trikuspidalnej chlopni 105-110 mm Hg.
Na ECHOKG bola tiez pritomna zavazna trikuspidalna
a pulmondlna regurgitacia (Ill. stupen), velky cirkularny
perikardialny vypotok so separéciou listov 14/8 mm (sy-
stola/diastola), redukovana ejekena frakcia lavej komory
(EF LK) na 42-45 % a tiez znizena funkcia PK (TAPSE
17 mm), obr. 3 a obr. 4. Gradient na a. pulmonalis mohol
byt ale podhodnoteny pri redukovanej funkcii PK. Ultra-
sonografia brucha a pohrudni¢nej dutiny potvrdila pra-
vostranny fluidotorax asi do vysky 15 cm, vedIajsim na-
lezom bola cholecystolitidza a septum v cholecyste.
Planovali sme doplnit koronarografické aj katetriza¢né
vysetrenie, pacient ale odmietol akykolvek invazivny
zakrok.

U pacienta sme podavali kontinudlnu parenteralnu
lie¢bu furosemidom s postupnym prechodom na per-
ordlnu formu, kratkodobo bol podévany parente-
rdlne amiodaron a intermitentne oxygenoterapia. Vy-
konali sme pleurdlnu punkciu s odberom asi 1200 ml
¢ireho transsudétu s negativnou kultivaciou a cytold-
giou. Produktivny kasel so subfebrilitami sme preliecili
cefotaximom (10 dni). Pri hore uvedenej liecbe doslo
k Ustupu pravostranného fluidotoraxu po VI. rebro (obr.
2) aj perikardialneho vypotku s miernym znizenim tlaku
v RVOT na 98-105 mm Hg pri kontrolnom ECHOKG vy-
Setreni. Pacienta sme sebesta¢ného, afebrilného, s vy-

hovujucimi hodnotami tlaku krvi prepustili domov
s odporucenim terapie (apixaban, ramipril, spironolak-
ton, furosemid, trimetazidin, bisoprolol, amiodarén,
atorvastatin, alopurinol, vitamin D, kalnormin).

V priebehu poslednych 8 rokov bol pacient opa-
kovane hospitalizovany. V roku 2008 1-krat z dévodu
hypertenznej krizy, druhykrét pre bolesti hrudnika pri
fraktdre V. rebra vpravo. V tom case este neboli pri-
tomné znaky chronickej obli¢ckovej poruchy ani fibrila-
cia predsieni a ECHOKG nalez bol az na EF LK 65 % iden-
ticky s ndlezom pri nasej hospitalizacii. V roku 2012 bola
prvy raz zachytena tachyfibrilacia predsieni so znakmi
kardidlnej dekompenzéicie a uUspe$nou medikamen-
téznou verziou na sinusovy rytmus. Zarover sa potvr-
dila embolizacia do a. pulmonalis (CT pulmoangiogra-
fiou), zistila sa chronickd obli¢kova choroba a steatéza
pecene. V roku 2014 bol pacient hospitalizovany pre
dyspnoe s tachyfibrildciou predsieni, edémy DK az s ob-
razom anasarky. Napriek opakovanému pouceniu le-
karmi pacient odmietal akékolvek operacné alebo iné
invazivne rieSenia.

Diskusia
Fallotova tetraldgia je ochorenie s multifaktoridlnou
etiolégiou, ale boli zaznamenané ojedinelé pripady
asociované s diabetom u matky, fenylketonuriou a po-
zivanim retinovej kyseliny (Roaccutan) [4].
Kardiochirurgickd lie¢ba ToF spociva v kompletnej
korekénej operacii. Progndza pacientov, ktori nepod-
stupia spravnu terapiu, je nepriazniva a najcastejsimi
pricinami smrti su: mozgovy absces, tromboembo-
lické komplikécie alebo plicna hemoragia [2]. V 1. roku
Zivota kazdy 4. neoperovany novorodenec zomiera. De-
siateho roku Zivota sa nedozije az 70 % deti a 40. roku sa
dozije len kazdé 20. dieta [5,6].
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Obr. 3. Echokardiografické vysetrenie (obraz ToF z parasternalnej osi)

Obr. 4. Echokardiografické vysetrenie (obraz ToF z hrotu)

Ao - aortalna chlopna IVS - interventrikularne septum LK - [avéd komora LP - lava predsier PK - prava komora PP - prava predsier LS - laterdlna stena

Pacient s nekorigovanou ToF sa moéze dozit starSieho
veku z troch hlavnych priaznivych dévodov. Prvym je
hypoplastickd pulmondlna artéria s pomalym vyvojom
subpulmonalnej obstrukcie [7,8]. Velkost pulmonalneho
anulu u nasho pacienta bola 11 mm, ¢o je porovnatelné
s popisanymi pripadmi vekovo starsich ToF: 73-ro¢ny pa-
cient, PVD 13 mm [8] a 77-ro¢ny pacient, PVD 9 mm[9].
Druhym spolo¢nym znakom je vyznamna hypertro-
fia lavej komory (HLK u nasho pacienta 15-16 mm), obr.
3aobr. 4, ktord sa pravdepodobne podiela na spomaleni
vyvoja klinickych doésledkov pravo-lavého skratu [7,9-11].
HLK sa méze postupne vyvinut ako prirodzend sucast
Fallotovej tetraldgie a akykolvek priaznivy uc¢inok sa
moze prejavit az v dospelosti. V literature popisané ne-
korigované pripady ToF mali zistené aj dalsie extrakardi-
alne skraty, napr. ductus arteriosus (u najstarsieho dopo-
sial popisaného 77-ro¢ného pacienta) [9,12] alebo skrat
zo systémovej cirkulacie do pulmondlnych artérii cez aa.
mammariae internae [13]. U nasho pacienta sme nezistili
Ziaden dalsi skrat.

Vzhladom na odmietavy postoj pacienta k operac-
nému riesSeniu sme zvolili konzervativnu terapiu (diu-
retikd, antihypertenziva, antiarytmikd, podporna tera-

pia). Z hladiska ucinnosti a bezpecnosti vo faze akutnej
dekompenzacie sa zdd vyhodnejsie pouzitie vysokych
davok furosemidu v kontinudlnej infuzii. Si¢asné po-
znatky u pacientov so srdcovym zlyhdvanim vsak vyssiu
uc¢innost kontinudlnej diuretickej liecby jednoznacne ne-
potvrdili. Nebol dokazany signifikantny rozdiel medzi
oboma spésobmi podéavania vo vydaji mocu alebo
v davkach furosemidu k dosiahnutiu cielovej diurézy [14].
V nasom pripade sme preferovali kontinualne parente-
radlne podavanie furosemidu (pre sklon k artériovej hypo-
tenzii pri bolusovom podavani) s dobrym efektom.

Vo svete bolo zrealizovanych niekolko $tudii zaobera-
jucich sa vysledkom a benefitom neskorého opera¢ného
rieSenia ToF. Na Mayo klinike sledovali skupinu 30 pa-
cientov, ktori podstupili kompletnu rekonstrukénu ope-
raciu ToF vo veku 40-60 rokov [15]. Periopera¢na mor-
talita bola 3 % a dlhodobé prezivanie po 5 rokoch bolo
pooperacne v 92 % a pri retrospektivne sledovanych
Vv 74 %. V Turinskej studii sledovali 40 pacientov vo veku
20-67 rokov s periopera¢nou mortalitou 2,5 % [16].V od-
bornej literature sme nenasli studie, ktoré by porovnavali
prezivanie pacientov po operacii ToF v dospelosti s pa-
cientmi s nekorigovanou ToF. Nemecka Studia porovnala



prezivanie u 104 pacientov starsich ako 18 rokov, u kto-
rych bola realizovana korekcia ToF v dospelosti po 10, 20,
30 a 35 rokoch od korekcie, pricom prezivanie dosaho-
valo 94 %, 93 %, 83 % a 72 %, ktoré sa nelisi od predpo-
kladanej dizky Zivota u zdravej populacie. Korekcia ToF
v dospelosti preukazuje vynikajuce vysledky vo vztahu
k o¢akavanej dizke Zivota u pacientov [17]. V nasom pri-
pade sa jednalo o takmer 70-ro¢ného dekompenzova-
ného polymorbidneho pacienta, u ktorého je opera¢né
riziko velmi vysoké. Netreba zabudnut, ze vyznamna je
celozivotnd prevencia orgdnovovaskularnych choréb
[18-20].

Pri stanoveni resp. potvrdeni diagndzy Fallotovej tet-
ralégie sme sa okrem echokardiografického vysetrenia
opierali aj o anamnestické udaje, v ktorych bola tato
diagndéza stanovend uz v rannom detstve pacienta.

Zaver

Hoci je zndme, Ze v 1. roku zivota kazdy 4. novorode-
nec s ToF bez operacného zakroku zomiera a 10. roku
zivota sa bez korekcie dozije len neceld tretina deti,
nas pacient s nekorigovanou ToF sa dozil 69 rokov. Su
popisované 3 hlavné dévody dlhovekosti u pacientov
s neoperovanou ToF. Hypoplastickd pulmondlna ar-
téria s pomalym vyvojom subpulmondlnej obstrukcie
a hypertrofia lavej komory prispeli k vysokému veku
u nasho pacienta. Pri¢inou opakovanych hospitalizacii
pre kardidlne zlyhdvanie bola v prvom rade nekorigo-
vana vrodena srdcova chyba, prispeli k tomu zI&d kom-
pliancia a slaba adherencia k liecbe.
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