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Fallotova tetralógia – jej viaceré tváre
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Vrodenú srdcovú chybu, v minulosti známu najmä ako „blue baby“, historicky prvýkrát opísal približne pred 350 rokmi dánsky anatóm 
Neils Stensen. Až neskôr, v roku 1888, Ettienne-Louis Arthur Fallot definoval syndróm „la Maladieu bleu“ s charakteristickými patolo-
gickými znakmi, tak ako ho poznáme prakticky dodnes. Ide o kombináciu pulmonálnej stenózy (PS), subaortálneho komorového defektu 
(VSD), dextropozície aorty a hypertrofie pravej komory (HPK). Okrem „klasickej“ formy Fallotovej tetralógie (TOF) existujú aj viaceré 
anatomické varianty TOF s odlišnými klinickými prejavmi a odlišným manažmentom pacientov. 
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Tetralogy of Fallot 

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. 
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TOF je diagnostikovaná jednému 
z 3600 novorodencov ročne 
Ide preto o najčastejšiu cyano-

tickú vrodenú srdcovú chybu (VCC) 
s incidenciou približne 7 % zo všetkých 
vrodených chýb srdca (1). Môže sa vy-
skytovať buď izolovane, alebo ako súčasť 
genetických syndrómov. Najčastejšie je 
TOF asociovaná s mikrodelečným syn-
drómom 22q11.2, ku ktorému sa zaraďuje 
aj DiGeorgov syndróm (2, 3). Familárny 
výskyt TOF sa udáva okolo 3 % (4).

TOF je definovaná 4 
charakteristickými 
morfologickými 
abnormalitami srdca
Vznikajú ako následok anteriórnej 

a kraniálnej deviácie konálneho septa 
počas embryogenézy. Vzniká tak typická 
infundibulárna (subvalvárna) obštruk-
cia výtokového traktu pravej komory 
(RVOTO), často asociovaná aj s valvárnou 
stenózou pľúcnej chlopne. Auskultačne 
býva prítomný systolický šelest 3 – 5/6 
v  2. medzirebrí parasternálne vľavo. 
Patologická hypertrofia pravej komory 
(RV) vzniká ako hemodynamický dô-
sledok tejto pulmonálnej obštrukcie. 
Veľký VSD býva lokalizovaný prevažne 
subaortálne. Nad tento defekt nasadá 

aorta. Ascendentná aorta býva zvyčajne 
dilatovaná a u približne 20 % pacientov 
sa vyskytuje aj pravostranný aortálny 
oblúk (5).

Existujú viaceré anatomické va-
rianty TOF s odlišnou klinickou mani-
festáciou, závislou najmä od závažnosti 
obštrukcie výtokovej časti pravej komory.

V prípade mierne závažnej až zá-
važnej PS pri „klasickom“ TOF, v dôsled-
ku tlakového preťaženia, výrazne stúpa 
tlak v pravej komore. Výsledkom je P-Ľ 
skrat na úrovni VSD a miešanie odkysli-
čenej krvi s okysličenou, pričom do sys-
témovej cirkulácie sa dostáva zmiešaná 
krv z oboch komôr. Takýto pacient sa 
môže v prvých týždňoch až mesiacoch 
života prezentovať iba subcyanózou (sa-

turácie O2: 85 – 90 %), ale s postupným 
zvýrazňovaním PS dochádza k progre-
sii centrálnej cyanózy. U niektorých pa-
cientov sa môžu vyskytnúť aj hypoxické 
záchvaty (6).

Niekedy môže byť PS iba nazna-
čená, vtedy hovoríme o  „acyanotic-
kej“ forme TOF. Tlak v pravej komore 
v tomto prípade stúpa len minimálne, 
a preto je na úrovni VSD prítomný ty-
pický Ľ-P skrat a  pacienti majú prí-
znaky skôr kongestívneho srdcového 
zlyhávania (7). Pri  „kritickej“ forme 
TOF s významnou PS býva na rozdiel 
od predchádzajúcich foriem prítomný 
aj hypoplastický kmeň a hlavné vetvy 
pľucnice. „Kritická“ forma TOF sa pre-
javí už v novorodeneckom veku (väčšinou 
už v 1. týždni života) ťažkou hypoxémiou  
pri uzatváraní sa ductus arteriosus ako 
dominantného zdroja prietoku krvi pľúc-
nym riečiskom (8).

Ak pľúcna chlopňa úplne chýba, 
hovoríme o tzv. syndróme „absentnej“ 
pľúcnej chlopne. Ide o vzácnu formu 
TOF charakterizovanú závažnou regur-
gitáciou krvi na úrovni pľúcnej chlop-
ne, ktorá vedie k dilatácii pravej komory 
a ramien pľúcnice. TOF s „absentnou“ 
pľúcnou chlopňou sa môže už krátko po 
pôrode manifestovať závažnou hypoxé-

Obrázok 1. Fallotova tetralógia (25)
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miou, stridorom a respiračným zlyhaním 
v dôsledku útlaku bronchov naliehajúci-
mi dilatovanými ramenami pľúcnice (9).

Hypoxický záchvat 
predstavuje život ohrozujúci 
stav charakterizovaný 
akútnou hypoxémiou
Môže sa vyskytnúť u pacientov 

s vyvinutou dynamickou subvalvárnou 
obštrukciou výtokového traktu RV v dô-
sledku náhleho zníženia prietoku krvi do 
pľúcnice. Venózna (hyposaturovaná) krv 
sa následkom tejto akútnej obštrukcie 
drénuje z pravej komory zvýrazneným 
P-Ľ skratom cez VSD do aorty.

Vyvolávajúcim faktorom býva sti-
mulácia sympatikového nervového sys-
tému pri bolesti, úzkosti, plači, kŕmení, 
defekácii, horúčke alebo dehydratácia 
pacienta (10).

V klinickom obraze hypoxického 
záchvatu dominuje prehĺbenie centrálnej 
cyanózy, hyperpnoe až gasping, tachykar-
dia a typický neutíchajúci plač u dojčiat. 
Počas jeho trvania sa môže systolický 
šelest oslabiť alebo až úplne vymiznúť. 

Terapeutickým cieľom je znížiť 
pulmonálnu a zvýšiť systémovú vasku-
lárnu rezistenciu (SVR) a obnoviť prietok 
krvi do pľúc (tabuľka 1) (11).

Pri prevencii hypoxických záchvatov 
sa pri TOF s potvrdenou infundibulárnou 
stenózou podávajú betablokátory (propra-
nolol 3 x 0,2 mg/kg/deň p. o.). V prípade 
výskytu hypoxických záchvatov je indiko-
vaná včasná operačná korekcia chyby (12).

Pred érou modernej kardiológie 
a kardiochirurgie sa len malá časť pa-
cientov s  „klasickým“ neoperovaným 
TOF dožila dospelosti.

U týchto pacientov väčšinou pro- 
gredovala hypoxémia a výrazne znížená 
tolerancia fyzickej námahy. Zomierali 
väčšinou na trombembolické komplikácie 
asociované s kompenzačnou polyglobú-
liou. Typickým znakom detí s TOF bolo 
čupnutie si po fyzickej námahe, čím si 
pacienti „autokorigovali“ hypoxický zá-
chvat zvýšením systémovej vaskulárnej 
rezistencie. Pacienti s „acyanotickou“ 
formou TOF sa klinicky manifestovali 
známkami hemodynamicky významného 
VSD. Pacienti s „kritickou“ formou TOF 
alebo s TOF s absentnou PV exitovali 
väčšinou v novorodeneckom veku (13).

Odhalenie kritickej formy 
TOF už prenatálne znižuje 
mortalitu a významne 
ovplyvňuje postnatálny 
manažment pacienta
TOF je možné diagnostikovať už 

pri prenatálnom ultrasonografickom 
morfologickom skríningu v 20. – 24. 
týždni tehotenstva. Podstatou vyšet-
renia je odlíšiť nález „klasického TOF“ 
od jeho kritických foriem. Pri „klasic-
kom TOF“ dominuje prenatálne nález 
širšej aorty voči mierne užšej pľúcni-
ci. Zároveň je tok krvi v ductus arte-
riosus (PDA) fyziologicky antegrádny,  
t. j. z pľúcnice do descendentnej aorty. 
Rodičkám sa odporúča pôrod a ďalší 
manažment stabilizovaného novoro-
denca v rajóne (14, 16).

Oproti tomu pri „kritickej“ for-
me TOF s extrémne významnou pľúcnou 
stenózou je tok krvi v PDA opačný, t. j. 
z aorty do pľúcnice, čo znamená, že po 
narodení pôjde o tzv. „duktus depen-
dentnú cirkuláciu“ (15). Rodičkám sa 
odporúča pôrod v  terciárnom centre 
v blízkosti Detského kardiocentra (DKC) 
s následným prevozom novorodenca na 
intenzivistické lôžko DKC.

Pri TOF s „absentnou“ pľúcnou 
chlopňou je typickým nálezom na pre-
natálnej echokardiografii obraz dila-

tovaných ramien pľúcnice, závažnej 
regurgitácie na úrovni pľúcnej chlopne 
a dilatácie pravej komory a predsiene. 
Takýto hemodynamický nález môže 
progredovať až do hydropsu plodu. 
Preto je v prípade zhoršujúceho sa ná-
lezu a v prípade akceptabilnej dono-
senosti plodu preventívne indikovaný 
predčasný riadený pôrod v terciárnom 
centre v blízkosti DKC s následným pre-
vozom novorodenca na intenzivistické 
lôžko DKC (16).

Obraz drevákovitého srdca 
so zníženou pľúcnou cievnou 
kresbou na RTG ľahko 
navedie pediatra k promptnej 
diagnostike TOF postnatálne
Typickým nálezom na RTG hrud-

níka je aj posun srdcového hrotu doľava. 
Zároveň chýba oblúčik pľúcnice. Pri aso-
ciácii s DiGeorgovým syndrómom nie je 
na RTG snímke hrudníka prítomný týmus 
(obrázok 2).

Postnatálna diagnostika dieťa-
ťa s podozrením na výskyt TOF zahŕňa 
okrem RTG aj ďalšie vyšetrovacie me-
tódy:
•	� EKG u pacienta s TOF je charakteris-

tické posunom srdcovej osi doprava 
(prejav hypertrofie pravej komory). 
U pacientov po operačnej korekcii 

Tabuľka 1. Manažment pacienta s hypoxickým záchvatom

UPV a i.v. podanie systémových vazokonstrikcií 
noradrenalín, fenylefrín 

1/1 fyziologického roztoku (10 ml/kg ) alebo 5% albumín
zlepší plnenie RV

Inhalácia O2
po obnovení krvného toku do pľúc zlepší systémovú oxygenáciu

Pritlačenie kolien dieťaťa k jeho hrudníku
 SVR, podporí návrat krvi do pravej komory

Odstrániť príčinu, upokojiť dieťa, sedácia

(midazolam i.v.) vyblokuje efekt sympa�ka na zhrubutú svalovinu v RVOT 
a obnoví sa prietok krvi do pľúc
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TOF dominuje nález kompletnej blo-
kády pravého Tawarovho ramienka 
ako dôsledok incízie vo výtokovom 
trakte pravej komory. 

•	� Transtorakálna echokardiografia je 
základnou zobrazovacou metódou 
nielen pre primárnu diagnostiku TOF, 
ale taktiež aj v pooperačnom sledo-
vaní na hodnotenie reziduálnych ná-
lezov (17). 

•	� MRI srdca sa stala zlatým štandar-
dom v pooperačnom sledovaní TOF. 
Jej výhodou je schopnosť presnejšie 
kvantifikovať veľkosť a funkciu oboch 
komôr a zhodnotiť závažnosť regur-
gitácie pulmonálnej chlopne, čo je 
dôležité aj pri optimálnom načasovaní 
či už katetrizačnej, alebo chirurgickej 
implantácie PV v neskoršom období 
(18).

•	� CT-angiografia (CTA) je indikovaná 
v prípade potreby detailného zobra-
zenia hypoplastických ramien pľúc-
nice a anatómie PDA pri „kritickej“ 
forme TOF. Taktiež je využiteľná aj 
na zhodnotenie miery externej kom-
presie priedušiek naliehajúcimi dila-
tovanými ramenami pľúcnice pri TOF 
s „absentnou“ PV. Pri predintervenč-
nom plánovaní sa z CTA získavajú aj 
dáta pre 3D virtuálne zobrazovania 
a 3D tlačené modely srdca, auten-
ticky zobrazujúce kardiovaskulárny 
systém pacienta (13).

•	� Okrem klinického vyšetrenia a zo-
brazovacích metód sa operovaným 
pacientom realizuje aj 24-hodino-
vé EKG monitorovanie na zistenie 
prípadných arytmií a na dynamické 
hodnotenie funkčného stavu sa im 
vykonáva spiroergometrické vyšet-
renie (19).

S cieľom dlhodobej eliminácie 
centrálnej cyanózy sa 
u pacientov s klasickým TOF 
realizuje kardiochirurgická 
kompletná korekcia
Počas chirurgického výkonu do-

chádza k uzáveru VSD záplatou, k od-
stráneniu možnej infundibulárnej pul-
monálnej stenózy resekciou aberantnej 
svaloviny a v prípade dostatočne veľkého 
anulu sa realizuje plastika pulmonálnej 
chlopne. V prípade hypoplastického anu-
lu pľúcnej chlopne sa táto oblasť roz-
širuje pomocou transanulárnej záplaty 
(TAP) z perikardu (pozdĺžna incízia sa 
vedie od výtokového traktu RV až po 
bifurkáciu pľúcnice). Keďže incízia pre-
chádza aj cez anulus pľúcnej chlopne, 
táto sa pooperačne veľmi často stáva 
významne insuficientnou. Preto v sú-
časnosti chirurgovia preferujú skôr  
chlopňu zachovávajúce postupy. 
Alternatívou je aj implantácia konduitu 
medzi RVOT a pľúcnicu (20).

U  pacientov s  „acyanotickou“ 
a „klasickou“ formou TOF sa kardio-
chirurgická kompletná korekcia realizuje 
zvyčajne medzi 4. – 6. mesiacom života. 

U  novorodenca s  „kritickou“ 
formou TOF s extrémne tesnou pľúc-
nou stenózou je indikované i. v. podanie 
prostaglandínu E (0,01 ug/kg/min i. v.) 
na udržanie otvoreného PDA s cieľom 
zabezpečiť náhradný prietok krvi do pľúc 
(8). Ako alternatíva dlhodobejšej liečby 
prostaglandínom E s cieľom dlhodobej 
stabilizácie oxygenácie krvi so sat. O2 
v arteriálnej krvi aspoň ≥ 80 % sa najmä 
u hypotrofických novorodencov môže 
zvažovať buď katetrizačná balóniková 
dilatácia stenotickej pľúcnej chlopne, ale-
bo implantácia stentu do zúženej infun-
dibulárnej oblasti, či implantácia stentu 

do PDA. Kardiochirurgickou alternatívou 
je zabezpečenie náhradného prietoku do 
pľúc pomocou vytvorenia modifikovanej 
3,5 mm širokej Blalock-Taussigovej spojky 
(mBT) jej našitím medzi artériu subclaviu 
a príslušné rameno pľúcnice (obrázok 
4). Kompletná korekcia sa štandardne 
realizuje až po stabilizácii a  zlepšení 
výživy pacienta (21). Alternatívnym rie-
šením „kritickej“ formy TOF u pacien-
tov s hmotnosťou ≥ 2,5 kg, využívaným 
aj naším pracoviskom počas ostatných 
dvoch dekád, je kompletná korekcia už 
v novorodeneckom veku. 

Kardiochirurgický výkon pri TOF 
s „absentnou“ PV okrem uzáveru VSD zá-
platou zahŕňa aj našitie konduitu medzi 
výtokový trakt pravej komory a pľúcnicu 
aplikáciu dilatovaných ramien pľúcnice 
s cieľom odstránenia externého útlaku 
na priedušky. Operácii pacienta často 
predchádza stabilizácia iniciálnej respi-
račnej insuficiencie intubáciou a umelou 
pľúcnou ventiláciou (9).

Kompletná kardiochirurgická 
korekcia však často nie 
je definitívnym riešením 
pacientov s TOF
Vzhľadom na pomerne častý vý-

skyt pooperačných reziduálnych nále-
zov všetci pacienti po kardiochirurgickej 
korekcii vyžadujú dlhodobé a doživot-
né pravidelné kardiologické sledovanie 
nielen pediatrickým kardiológom, ale aj 
kardiológom pre dospelých pacientov. 
Najčastejším reziduálnym nálezom je re-
gurgitácia pľúcnej chlopne podmieňujú-
ca pravostranné objemové preťaženie. 

Obrázok 2. RTG hrudníka 5-mesačného pacienta 
s „klasickým“ TOF s typickým RTG nálezom 
s absentným týmusom (Di George) (zdroj: archív 
Kliniky detskej kardiológie LF UK a DKC, Bratislava)

Obrázok 3. Kompletná kardiochirurgická korek-
cia Fallotovej tetralógie (25)

Obrázok 4. Blalock-Taussigovej spojka (mBT) 
ako náhradný zdroj prietoku krvi do pľúc pri 
„kritickej“ forme TOF (25)
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Jedinou možnou liečbou tohto nálezu je 
chirurgická alebo katetrizačná náhrada 
pulmonálnej chlopne (PVR) (22). Medzi 
ďalšie závažné, potenciálne letálne kom-
plikácie, ktoré vyžadujú adekvátnu lieč-
bu, patria: obštrukcia RVOT vrátane úz-
kych ramien pľúcnice (najmä pri pôvodne 
„kritickej“ forme TOF), reziduálny VSD, 
supraventrikulárne a /alebo komorové 
tachyarytmie či reziduálny útlak dýcha-
cieho stromu dilatovanými ramenami AP 
(pri pôvodne TOF s „absentnou“ PV) (23).

Pri dodržaní optimálneho ma-
nažmentu vrátane reintervencií v indi-
kovaných prípadoch sa v súčasnosti ≥ 
95 % pacientov s TOF po kompletnej chi-
rurgickej korekcii dožíva dospelosti (24).

Záver
Pre optimálny manažment pa-

cienta s TOF je dôležitý už prenatálny 
morfologický skríning, ktorý pomáha 
odlíšiť „kritické“ formy TOF od „ne-
kritických“. Manifestácia klinických 
symptómov, ako aj následný postnatál-
ny manažment pacienta s TOF závisí od 

konkrétne prítomného podtypu tejto 
komplexnej VCC. V dôsledku neustále-
ho zlepšovania diagnostických a tera-
peutických metód sa v súčasnosti dožíva 
dospelosti významný podiel pacientov 
s TOF po kompletnej korekcii. Títo pa-
cienti si vyžadujú dlhodobé kardiologické 
sledovanie s cieľom objektivizovať zá-
važnosť reziduálnych nálezov a v indiko-
vaných prípadoch optimálne načasovať 
reintervenciu.

Konflikt záujmov: Autor nie je  
v konflikte záujmov.
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Obrázok 5. Chirurgický manažment pacienta s TOF (upravené podľa 26)

TOF – Fallotova tetralógia, PS – pulmonálna stenóza, PI – pulmonálna insuficiencia,  
PV – pulmonálna chlopňa, mBT – modifikovaná Blalock-Taussigovej spojka
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