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Vrodenii srdcovii chybu, v minulosti znamu najma ako ,blue baby*, historicky prvykrat opisal priblizne pred 350 rokmi dansky anatém
Neils Stensen. AZ neskor, v roku 1888, Ettienne-Louis Arthur Fallot definoval syndrom ,la Maladieu bleu” s charakteristickymi patolo-
gickymi znakmi, tak ako ho pozname prakticky dodnes. Ide o kombinaciu pulmonalnej stenézy (PS), subaortalneho komorového defektu
(VSD), dextropozicie aorty a hypertrofie pravej komory (HPK). Okrem ,klasickej“ formy Fallotovej tetralogie (TOF) existuju aj viaceré
anatomickeé varianty TOF s odliSnymi klinickymi prejavmi a odliSnym manazmentom pacientov.
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The congenital heart defect, historically known by the name of ,blue baby", first described a Danish anatomist Neils Stensen 350 years
ago. Later on, in 1888, Ettienne-Louis Arthur Fallot discussed the syndrome ,la Maladieu bleu” with its four distinct features exactly as
we know till today. It is a combination of pulmonary artery stenosis (PS), subaortic ventricular septal defect (VSD), overriding aorta, and
hypertrophy of the right ventricle (HRV). There are several anatomical variations of TOF described, with their different clinical outcomes
and various patient management approaches.

Key words: tetralogy of Fallot, cyanotic congenital heart disease, tet spell

Pediatr. prax, 2021;22(4):147-150

Ide preto o najcastejsiu cyano-
tickt vrodent srdcova chybu (VCC)
s incidenciou pribliZne 7 % zo vSetkych
vrodenych chyb srdca (1). MéZe sa vy-
skytovat bud izolovane, alebo ako stcast
genetickych syndromov. NajcastejSie je
TOF asociovana s mikrodele¢nym syn-
drémom 22q11.2, ku ktorému sa zaraduje
aj DiGeorgov syndrom (2, 3). Familarny
vyskyt TOF sa udava okolo 3 % (4).

Vznikaju ako nasledok anteriornej
a kranialnej deviacie konalneho septa
pocas embryogenézy. Vznika tak typicka
infundibularna (subvalvarna) obstruk-
cia vytokového traktu pravej komory
(RVOTO), ¢asto asociovana aj s valvarnou
stendzou pltcnej chlopne. Auskultacne
byva pritomny systolicky Selest 3 - 5/6
v 2. medzirebri parasternalne vlavo.
Patologicka hypertrofia pravej komory
(RV) vznika ako hemodynamicky do-
sledok tejto pulmonalnej obstrukcie.
Velky VSD byva lokalizovany prevazne
subaortalne. Nad tento defekt nasada

Obrazok 1. Fallotova tetraldgia (25)
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aorta. Ascendentna aorta byva zvycajne
dilatovana a u priblizne 20 % pacientov
sa vyskytuje aj pravostranny aortalny
obluk (5).

Existuj viaceré anatomické va-
rianty TOF s odliSnou klinickou mani-
festaciou, zavislou najma od zavaznosti
obStrukcie vytokovej asti pravej komory.

V pripade mierne zavaznej az za-
vaznej PS pri ,klasickom* TOF, v dosled-
ku tlakového pretazenia, vyrazne stipa
tlak v pravej komore. Vysledkom je P-I.
skrat na trovni VSD a mieSanie odkysli-
¢enej krvi s okysli¢enou, pricom do sys-
témovej cirkulacie sa dostava zmieSana
krv z oboch komor. Takyto pacient sa
moZze v prvych tyzdnoch aZ mesiacoch
Zivota prezentovat iba subcyanézou (sa-

turacie O,: 85 - 90 %), ale s postupnym
zvyraznovanim PS dochadza k progre-
sii centralnej cyanozy. U niektorych pa-
cientov sa mozu vyskytnut aj hypoxické
zachvaty (6).

Niekedy méze byt PS iba nazna-
¢end, vtedy hovorime o ,acyanotic-
kej“ forme TOF. Tlak v pravej komore
v tomto pripade stapa len minimadlne,
a preto je na arovni VSD pritomny ty-
picky L-P skrat a pacienti maja pri-
znaky skor kongestivneho srdcového
zlyhavania (7). Pri ,kritickej“ forme
TOF s vyznamnou PS byva na rozdiel
od predchadzajicich foriem pritomny
aj hypoplasticky kmen a hlavné vetvy
plucnice. ,Kriticka“ forma TOF sa pre-
javiuZ v novorodeneckom veku (vi¢Sinou
uz v 1. tyzdni zivota) tazkou hypoxémiou
pri uzatvarani sa ductus arteriosus ako
dominantného zdroja prietoku krvi pltic-
nym rieciskom (8).

Ak pltcna chlopna tplne chyba,
hovorime o tzv. syndréome ,absentnej“
plicnej chlopne. Ide o vzacnu formu
TOF charakterizovant zavaznou regur-
gitaciou krvi na arovni plucnej chlop-
ne, ktora vedie k dilatacii pravej komory
a ramien plucnice. TOF s ,absentnou*
pliacnou chlopriou sa méze uz kratko po
porode manifestovat zdvaznou hypoxé-
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miou, stridorom a respira¢nym zlyhanim
v dosledku Gtlaku bronchov naliehajuci-
mi dilatovanymi ramenami plucnice (9).

Mobze sa vyskytnut u pacientov
s vyvinutou dynamickou subvalvarnou
obstrukciou vytokového traktu RV v do-
sledku nahleho zniZenia prietoku krvi do
pltcnice. Vendzna (hyposaturovana) krv
sa nasledkom tejto akttnej obstrukcie
drénuje z pravej komory zvyraznenym
P-L skratom cez VSD do aorty.

Vyvolavajucim faktorom byva sti-
mulacia sympatikového nervového sys-
tému pri bolesti, izkosti, placi, kfmeni,
defekacii, hortuc¢ke alebo dehydratacia
pacienta (10).

V klinickom obraze hypoxického
zachvatu dominuje prehibenie centralnej
cyanozy, hyperpnoe aZ gasping, tachykar-
dia a typicky neutichajuci pla¢ u dojciat.
Pocas jeho trvania sa moZe systolicky
Selest oslabit alebo az tiplne vymiznut.

Terapeutickym cielom je znizit
pulmonalnu a zvysit systémovi vasku-
larnu rezistenciu (SVR) a obnovit prietok
krvi do pltc (tabulka 1) (11).

Pri prevencii hypoxickych zachvatov
sa pri TOF s potvrdenou infundibularnou
stendzou podavaju betablokatory (propra-
nolol 3 x 0,2 mg/kg/den p. o). V pripade
vyskytu hypoxickych zachvatov je indiko-
vana v¢asna opera¢na korekcia chyby (12).

Pred érou modernej kardiologie
a kardiochirurgie sa len mala Cast pa-
cientov s ,klasickym" neoperovanym
TOF dozila dospelosti.

U tychto pacientov va¢Sinou pro-
gredovala hypoxémia a vyrazne zniZena
tolerancia fyzickej namahy. Zomierali
vacsinou na trombembolické komplikacie
asociované s kompenzac¢nou polyglob-
liou. Typickym znakom deti s TOF bolo
Cupnutie si po fyzickej namahe, ¢im si
pacienti ,autokorigovali“ hypoxicky za-
chvat zvySenim systémovej vaskularnej
rezistencie. Pacienti s ,acyanotickou“
formou TOF sa klinicky manifestovali
znamkami hemodynamicky vyznamného
VSD. Pacienti s ,kritickou“ formou TOF
alebo s TOF s absentnou PV exitovali
vac¢sinou v novorodeneckom veku (13).

Tabulka 1. Manazment pacienta s hypoxickym zdchvatom

‘ Odstranit pri¢inu, upokojit dieta, sedacia

(midazolam i.v.) vyblokuje efekt sympatika na zhrubutu svalovinu v RVOT
a obnovi sa prietok krvi do pltc

=

“

‘ Pritlaéenie kolien dietata k jeho hrudniku

N SVR, podpori navrat krvi do pravej komory

=

-

‘ InhaIa’tia 02

po obnoveni krvného toku do pluc zlepsi systémovu oxygenaciu

=

-

‘ 1/1 fyziologického roztoku (10 ml/kg ) alebo 5% albumin

zlepsi plnenie RV

3

-

‘ UPV a i.v. podanie systémovych vazokonstrikcii

noradrenalin, fenylefrin

TOF je mozné diagnostikovat uz
pri prenatalnom ultrasonografickom
morfologickom skriningu v 20. - 24.
tyzdni tehotenstva. Podstatou vySet-
renia je odlisit nalez ,klasického TOF*
od jeho kritickych foriem. Pri ,klasic-
kom TOF“ dominuje prenatalne nalez
SirSej aorty vo¢i mierne uz8ej plicni-
ci. Zaroven je tok krvi v ductus arte-
riosus (PDA) fyziologicky antegradny,
t.j. z pltcnice do descendentnej aorty.
Rodi¢kam sa odportca porod a dalsi
manazment stabilizovaného novoro-
denca v rajone (14, 16).

Oproti tomu pri ,kritickej* for-
me TOF s extrémne vyznamnou placnou
stenozou je tok krvi v PDA opacny, t. j.
z aorty do pltcnice, ¢o znamena, Ze po
narodeni pojde o tzv. ,duktus depen-
dentnt cirkulaciu“ (15). Rodickam sa
odportca porod v terciarnom centre
v blizkosti Detského kardiocentra (DKC)
s naslednym prevozom novorodenca na
intenzivistické 16zko DKC.

Pri TOF s ,absentnou” plicnou
chlopiiou je typickym nalezom na pre-
natalnej echokardiografii obraz dila-

tovanych ramien placnice, zavaznej
regurgitacie na trovni plucnej chlopne
a dilatacie pravej komory a predsiene.
Takyto hemodynamicky nalez moéze
progredovat az do hydropsu plodu.
Preto je v pripade zhors$ujiiceho sa na-
lezu a v pripade akceptabilnej dono-
senosti plodu preventivne indikovany
predc¢asny riadeny porod v tercidrnom
centre v blizkosti DKC s naslednym pre-
vozom novorodenca na intenzivistické
16zko DKC (16).

Typickym nalezom na RTG hrud-
nika je aj posun srdcového hrotu dolava.
Zaroven chyba oblucik plicnice. Pri aso-
ciacii s DiGeorgovym syndrémom nie je
na RTG snimke hrudnika pritomny tymus
(obrazok 2).

Postnatalna diagnostika dieta-
ta s podozrenim na vyskyt TOF zahftia
okrem RTG aj dalSie vySetrovacie me-
tody:

* EKG u pacienta s TOF je charakteris-
tické posunom srdcovej osi doprava
(prejav hypertrofie pravej komory).
U pacientov po operacnej korekcii
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Obrazok 2. RTG hrudnika 5-mesa¢ného pacienta

s ,klasickym" TOF s typickym RTG nalezom

s absentnym tymusom (Di George) (zdroj: archiv
Kliniky detskej kardioldgie LF UK a DKC, Bratislava)

TOF dominuje nalez kompletnej blo-
kady pravého Tawarovho ramienka
ako dosledok incizie vo vytokovom
trakte pravej komory.

* Transtorakalna echokardiografia je
zékladnou zobrazovacou metdédou
nielen pre primarnu diagnostiku TOF,
ale taktiez aj v poopera¢nom sledo-
vani na hodnotenie rezidualnych na-
lezov (17).

* MRI srdca sa stala zlatym Standar-
dom v poopera¢nom sledovani TOF.
Jej vyhodou je schopnost presnejsie
kvantifikovat vel'kost a funkciu oboch
komor a zhodnotit zavaznost regur-
gitacie pulmonalnej chlopne, ¢o je
dolezité aj pri optimalnom nacasovani
¢i uz katetrizacnej, alebo chirurgickej
implantacie PV v neskor§om obdobi
(18).

* CT-angiografia (CTA) je indikovana
v pripade potreby detailného zobra-
zenia hypoplastickych ramien plac-
nice a anatémie PDA pri ,kritickej*
forme TOF. Taktiez je vyuzitelna aj
na zhodnotenie miery externej kom-
presie priedusiek naliehajacimi dila-
tovanymi ramenami pldcnice pri TOF
s ,absentnou“ PV. Pri predintervenc-
nom planovani sa z CTA ziskavaju aj
data pre 3D virtualne zobrazovania
a 3D tlacené modely srdca, auten-
ticky zobrazujice kardiovaskularny
systém pacienta (13).

e Okrem klinického vySetrenia a zo-
brazovacich metdd sa operovanym
pacientom realizuje aj 24-hodino-
vé EKG monitorovanie na zistenie
pripadnych arytmii a na dynamické
hodnotenie funkéného stavu sa im
vykonava spiroergometrické vyset-
renie (19).

Obrazok 3. Kompletna kardiochirurgicka korek-
cia Fallotovej tetralégie (25)
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Pocas chirurgického vykonu do-
chadza k uzaveru VSD zaplatou, k od-
straneniu moznej infundibularnej pul-
monalnej stenézy resekciou aberantnej
svaloviny a v pripade dostato¢ne vel'kého
anulu sa realizuje plastika pulmonalnej
chlopne. V pripade hypoplastického anu-
lu plicnej chlopne sa tato oblast roz-
Siruje pomocou transanularnej zaplaty
(TAP) z perikardu (pozdizna incizia sa
vedie od vytokového traktu RV az po
bifurkaciu pltcnice). KedZe incizia pre-
chadza aj cez anulus plicnej chlopne,
tato sa pooperacne velmi ¢asto stava
vyznamne insuficientnou. Preto v st-
Casnosti chirurgovia preferuja skor
chlopiiu zachovavajace postupy.
Alternativou je aj implantacia konduitu
medzi RVOT a pltcnicu (20).

U pacientov s ,acyanotickou*
a ,klasickou“ formou TOF sa kardio-
chirurgicka kompletna korekcia realizuje
zvycajne medzi 4. - 6. mesiacom Zivota.

U novorodenca s ,kritickou*
formou TOF s extrémne tesnou plac-
nou stenozou je indikované i. v. podanie
prostaglandinu E (0,01 ug/kg/min i. v.)
na udrZanie otvoreného PDA s cielom
zabezpecit nahradny prietok krvi do pltc
(8). Ako alternativa dlhodobejsej liecby
prostaglandinom E s ciefom dlhodobej
stabilizacie oxygenacie krvi so sat. O,
v arteridlnej krvi aspon = 80 % sa najma
u hypotrofickych novorodencov moze
zvazovat bud katetriza¢na balonikova
dilatacia stenotickej plticnej chlopne, ale-
bo implantacia stentu do ztZenej infun-
dibularnej oblasti, ¢i implantacia stentu

Obrazok 4. Blalock-Taussigovej spojka (mBT)
ako néhradny zdroj prietoku krvi do plic pri
Jkritickej" forme TOF (25)

do PDA. Kardiochirurgickou alternativou
je zabezpecenie nahradného prietoku do
plic pomocou vytvorenia modifikovanej
3,5 mm Sirokej Blalock-Taussigovej spojky
(mBT) jej nasitim medzi artériu subclaviu
a prislusné rameno plucnice (obrazok
4). Kompletna korekcia sa Standardne
realizuje aZ po stabilizacii a zlepSeni
vyZivy pacienta (21). Alternativnym rie-
Senim ,kritickej“ formy TOF u pacien-
tov s hmotnostou 2 2,5 kg, vyuzivanym
aj nasim pracoviskom pocas ostatnych
dvoch dekad, je kompletna korekcia uz
v novorodeneckom veku.

Kardiochirurgicky vykon pri TOF
s ,absentnou"“ PV okrem uzaveru VSD za-
platou zahr1ia aj nasitie konduitu medzi
vytokovy trakt pravej komory a plicnicu
aplikaciu dilatovanych ramien plicnice
s cielom odstranenia externého tlaku
na priedusky. Operéacii pacienta casto
predchadza stabilizcia inicialnej respi-
racnej insuficiencie intubaciou a umelou
plicnou ventilaciou (9).

Kompletna kardiochirurgicka

korekcia vSak ¢asto nie

je definitivnym rieSenim

pacientov s TOF

Vzhladom na pomerne casty vy-
skyt pooperaénych rezidualnych nale-
zov vSetci pacienti po kardiochirurgickej
korekcii vyZaduja dlhodobé a doZivot-
né pravidelné kardiologické sledovanie
nielen pediatrickym kardiologom, ale aj
kardiologom pre dospelych pacientov.
Najcastej$im rezidualnym nalezom je re-
gurgitacia pltcnej chlopne podmiefiuji-
ca pravostranné objemové pretazenie.

www.solen.sk | 2021;22(4) | Pediatria pre prax



150

Prehladové clanky

Obrazok 5. Chirurgicky manazment pacienta s TOF (upravené podla 26)
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Jedinou moznou lie¢bou tohto nalezu je
chirurgicka alebo katetriza¢na nahrada
pulmonalnej chlopne (PVR) (22). Medzi
dalsie zavazné, potencialne letalne kom-
plikacie, ktoré vyzaduja adekvatnu liec¢-
bu, patria: obstrukcia RVOT vratane iz-
kych ramien plticnice (najmé pri pévodne
ykritickej“ forme TOF), rezidualny VSD,
supraventrikularne a /alebo komorové
tachyarytmie ¢i rezidualny ttlak dycha-
cieho stromu dilatovanymi ramenami AP
(pri pdvodne TOF s ,,absentnou“ PV) (23).

Pri dodrzani optimalneho ma-
nazmentu vratane reintervencii v indi-
kovanych pripadoch sa v stcasnosti >
95 % pacientov s TOF po kompletnej chi-
rurgickej korekcii doZiva dospelosti (24).

Zaver

Pre optimalny manazZment pa-
cienta s TOF je dolezity uz prenatalny
morfologicky skrining, ktory pomaha
odlisit ,kritické* formy TOF od ,ne-
kritickych“. Manifestacia klinickych
symptémov, ako aj nasledny postnatal-
ny manazment pacienta s TOF zavisi od

konkrétne pritomného podtypu tejto
komplexnej VCC. V dosledku neustale-
ho zlepSovania diagnostickych a tera-
peutickych metdd sa v sti€asnosti doZiva
dospelosti vyznamny podiel pacientov
s TOF po kompletnej korekcii. Tito pa-
cienti si vyZaduji dlhodobé kardiologické
sledovanie s cielom objektivizovat za-
vaznost rezidualnych nalezov a v indiko-
vanych pripadoch optimalne nacasovat
reintervenciu.
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