Editorial * Editoridl

Cardiology Lett. 2021;30(5-6):231-237
doi:10.4149/Cardiol_2021_5_6_2

Comment on 2020 ESC Guidelines for the management
of adult congenital heart disease

Komentar k Odporucaniam Europskej kardiologickej spolo¢nosti
pre manazment vrodenych chyb srdca v dospelosti z roku 2020
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Vrodené chyby srdca (VCHS) v dospelom veku,
oznacované v anglickom pisomnictve ako ,lifelong
chronic condition (celozivotny chronicky chorobny stav),
reprezentuju velmi $irokd $kalu vrodenych morfologickych
a hemodynamickych abnormalit u dospelych, teda

aj takych, ktoré boli v detstve kompletne, parcidlne,
paliativne rieSené alebo ostali neriesené. Tym predstavuju
mimoriadne nesurodu populdciu, ktord z relevantnej Casti
vyzaduje doZivotné sledovanie a $pecializovanu zdravotna
starostlivost (ZS), optimalne na pracovisku s expertizou
v kardiolégii VCHS a vSeobecnej kardioldgii dospelych.

V stcasnosti napriek nemeniacej sa prevalencii
VCHS (asi 9 na 1 000 Zivonarodenych deti) prevalencia
VCHS v dospelosti v celosvetovom rozsahu progresivne
narasta tak, Ze pocet dospelych pacientov s VCHS
vyrazne prevySuje pocet deti a bude sa kontinudlne
zvacsovat. Dovodov je viacero. Niektoré VCHS, ako
napriklad defekt predsienového septa, ¢i lahsie formy
koarktacie aorty, Ebsteinovej anomalie, ... sa ¢asto
diagnostikuju az v dospelosti. Hlavnym dévodom
je v8ak skuto¢nost, ze vdaka medicinskemu (najmi
kardiologickému, kardiochirurgickému) a technologickému
pokroku v poslednych desatrociach viac ako 90 %
deti s VCHS, aj s tymi najtaz$imi formami, preziva
do dospelosti. A tak v europskom regione aktudlne
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¢elime takmer 2,5 miliénovej populdcii dospelych
pacientov s VCHS a velkej vyzve v oblasti ZS o nich,
kedze ide o velmi $pecifickd populdaciu, vyznamne
odlisnt od populacie so ziskanymi kardiologickymi
diagnézami. Ide o priemerne ovela mladsich pacientov
s velmi $pecifickymi zdravotnymi, socidlnymi a inymi
potrebami. S po opakovanych operdciach a intervenciach,
s pocetnymi reziduami a potrebou dalsich vykonov,

¢o modze mat za nasledok mnohé kardiovaskuldrne
(srdcové zlyhavanie, arytmie, plicnu hypertenziu,
infek¢énd endokarditidu,...) a extrakardidlne komplikacie
(neurologické, hematologické,...). Navyse s vekom tato
populdcia nadobtda bezné ziskané choroby srdca,
patriace do kompetencie kardioléga pre dospelych.

To su dovody, pre ktoré asi 70 % pacientov potrebuje
poradenstvo v $pecifickych situacidch (extrakardialna
operacia, planovanie rodi¢ovstva, gravidita,...)

a sucasne systematické sledovanie, najma vsak
centralizovand a uz spominanu vysoko $pecializovant
ZS s multidisciplindrnym pristupom. Uplatiiovanie
tohto principu na narodnych urovniach pozaduju
pocetné oficidlne dokumenty eurépskych a americkych
kardiologickych spolo¢nosti, viaceré z nich zdoéraznuja
potrebu unifikovat manazment dospelych pacientov

s VCHS a odstranovat tak velké geografické rozdiely.

V tychto dokumentoch sa manazment jednotlivych VCHS
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opiera prevazne o konsenzus expertov, teda o skisenosti

vadsich centier a nie o silu medicinskych dékazov, ako

je to pri vacSine ziskanych kardiologickych diagnoz.

Pri¢inou je vysoka heterogénnost populacie s nizkymi

poctami pacientov v jednotlivych diagnostickych

podskupinach, a teda nemoznost v tejto Casti kardioldgie
realizovat velké randomizované $tudie. O to je pre
diagnostiku a lie¢bu dospelych pacientov s VCHS
dolezitejsi a absolutne nenahraditelny oficidlny dokument

Eurdpskej kardiologickej spolo¢nosti (EKS). Tieto v poradi

uz tretie (2003, 2010, 2020) Odporucania EKS pre

manazment vrodenych chyb srdca v dospelosti (dalej

Odporiicania 2020) su uz tradi¢ne vysledkom velkého

usilia $irokého féra eurdpskych odbornikov a s odstupom

10 rokov prind$aju aktualizovany a komplexny pohlad na

problematiku VCHS v dospelom veku. Hlavnym motivom

inovacie Odporticani bolo etablovat:

+  Viaceré koncepcné novinky v ZS o tuto skupinu
pacientov, vratane charakteristiky expertizneho
pracoviska, presunu ZS u dospievajticich adolescentov
a zmeny nomenklatiry. KedZe v sucasnosti sa pocty
pacientov s VCHS v pokro¢ilom veku kontinualne
zvysuju, stalo sa povodné oznacenie ,GUCH® (angl.
grown-up congenital heart disease) nevhodnym
a v sulade s medzinarodnou literatdrou sa nahradilo
novym anglickym oznacenim adult congenital heart
disease (,,ACHD®), v preklade vrodené chyby srdca
v dospelosti (,VCHSD®).

+ Novu klasifikaciu komplexnosti VCHS.

+  Novu definiciu plicnej hypertenzie (PH) a plicnej
artériovej hypertenzie asociovanej s VCHS, a s tym
spojené nové kritéria pre liecebny manazment tychto
pacientov.

+ Nové odporucania na preskripciu antikoagulancii, pre
manazment arytmii pri VCHSD.

+ Inovativny pristup ku kritéridm a nacasovaniu
operacie a katétrovej intervencie u vybranych VCHS
(na zaklade akumulacie vysledkov novych najma
perkutannych interven¢nych technik), v ktorom sa
zdoraznuje tiez tloha neurohormonov.

«+  Stratifikaciu rizika gravidity pri vybranych VCHSD.

Slovenska kardiologicka spolo¢nost, za ktorti sme
Odporucania 2020 revidovali, uz tradi¢ne v snahe
rozsirit najnovsie poznatky aj v tejto oblasti a tak
prispiet k zlepseniu medicinskej starostlivosti v nasej
krajine, zabezpecuje slovensky preklad vreckovej podoby
Odporiicani 2020 a bezplatne ich distribuuje medzi
svojich ¢lenov. Tento rozsiahly, 83-stranovy, avsak uceleny
dokument ako produkt viacerych spolo¢nosti (EKS, AECP
- Association for European Paediatric and Congenital
Cardiology, ISACHD - International Society for Adult
Congenital Heart Disease) s podrobne a komplexne
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rozpracovanou problematikou VCHSD, s praktickymi

navodmi pre manazment pacienta, zaloZzenymi na

sucasnych poznatkoch lekarskej vedy, je cenny nielen

pre odbornu obec, ktord sa stard o tato velmi Specificka

populdciu pacientov, ale stcasne aj pre kardiologov

z praxe. Povazujeme za nevyhnutné, aby si kardiolog

pri prestudovani Odporiicani 2020 osvojil nasledovné

»minimum®“ v problematike VCHSD:

1. Klasifikacia komplexnosti VCHS patri do vedomosti
vieobecného kardioldga v ktorého ZS zotrvavaja
pacienti s lahkym stupfiom (izolované lahké vrodené
chlopnové a skratové chyby, respektive tieto po uzavere)
a vybrané so strednym stupniom komplexnosti. Ostatné
mdze manazovat, ale v uzkej spolupraci s expertiznym
pracoviskom. Vysoky stupen komplexnosti patri do ZS
expertizneho pracoviska.

2. Byt si vedomy potencialu zavaznych komplikacii
VCHS (PH, arytmie, cyanoza a jej dosledky, infekéna
endokarditida a jej prevencia, srdcové zlyhavanie,
gravidita). Pacienti s komplikdciami vyzaduju zvyseny
zdravotny dohlad a manazovanie v tesnej spolupraci
s expertiznym pracoviskom.

3. Zo Sirokej $kaly VCHS by mal ovladat tie, ktoré
maju potencidl generovat PH. PH predstavuje pri
VCHS zavazny prognosticky faktor, kli¢ovy najma
pred intervenénym, kardiochirurgickym rieSenim
a s ohladom na graviditu. Pri podozreni na PH treba
pacienta vcas odoslat na expertizne pracovisko. Tu
prebehne klasifikicia PH, najmé v$ak identifikdcia PAH
asociovanej s VCHS a pripadne indikacia $pecifickej
terapie.

4. U cyanotickych VCHS si byt vedomy nasledkov
v zmysle multisystémove]j choroby s rizikom pocetnych
aj extrakardialnych komplikacii. Tendencia ku
krvacaniu alebo trombdze predstavuje terapeutické
dilema. Kompenza¢na polyglobulia je Ziaduca,
napriek tomu je sideropenickd anémia castd. Lie¢ebné
venesekcie su dovolené len pri klinicky vyznacenom
hyperviskoznom syndrome, inak st kontraindikované!
Cyanoticki pacienti maju dlhodobo dobre sa meniacu,
av8ak krehkua patofyzioldgiu a akdkolvek intervencia ich
vystavuje vysokému riziku, preto véetky vykony by sa
mali realizovat na expertiznom pracovisku.

5. Dosledné riesenie a lie¢enie arytmii s cielom udrzat
sinusovy rytmus. Manazment chronickych arytmii
v spolupréci s expertiznym pracoviskom pre VCHSD
a vo VCHSD odbornym arytmologickym pracoviskom,
ktoré rozhodnu o pripadnom invazivnom lie¢eni
arytmie.

6. Uvedomit si, Ze moderna liecba srdcového zlyhavania
moze byt extrapolovana na pacientov s VCHSD
so systémovou lavou komorou. Moze sa sice podavat
aj pri zlyhdvajicej systémovej pravej komore, avsak



nie je isté, ani zname, ¢i benefity liecby mozno
ocakavat. Pri fontanovskej cirkuldcii s vyrazne odli$nou
patofyziolégiou sa aplikovanie $tandardnej terapie
srdcového zlyhdvania odportca s velkou opatrnostou.
Manazment tychto pacientov md prebiehat pod
vedenim expertizneho pracoviska pre VCHSD a pre
srdcové zlyhavanie.

7. V diagnostike a manazmente VCHSD je
multimodalitné zobrazovanie nevyhnutnostou pre
zhodnotenie anatomie, funkcie komor a chlopni, popri
echokardiografii ide najmé o kardioMR a kardioCT.
Kluc¢ovou metddou na vyhodnotenie hemodynamiky
vratane plicnej nadalej ostdva katetrizacia srdca.

Tieto zdkladné postulaty citatel najde Siroko rozvinuté
v kompletnom texte Odporiicani 2020. Dokument je
pomerne podrobny, ale jasny. Pozostava z dvoch casti:
vieobecnej a Specidlne;j.

Vo vSeobecnej casti sa Odporiicania 2020 zaoberaju
organizaciou ZS, diagnostikou a principmi liec¢by
a dal$imi dolezitymi aspektmi VCHSD, ako gravidita,
nekardialna chirurgia, volba povolania, volnocasové
aktivity a iné. Dokument zddraznuje nevyhnutnost
centralizacie ZS na Specializované, teda expertizne
pracovisko pre VCHSD, ktoré sa nachddza vo
vysokospecializovanom kardiocentre s pevnou vizbou
na akademickt podu. Len takéto mozZe garantovat
vysokt odbornu droven persondlu vratane edukaénych
a vedeckovyskumnych aktivit. Za optimalny model
povazuje, ak jedno expertizne pracovisko pokryva ZS zo
spadovej oblasti 5 miliénov obyvatelov (t. j. populdcia
Slovenska) a je sucastou kardiocentra, ktoré poskytuje
ZS pre dospelych a aj deti, a tak garantuje kontinuitu
ZS od narodenia po pokrocila starobu. Zasadny vyznam
v tejto zostave zohrava pri zaviSeni dospelosti dobre
fungujtci presun (,transfer®) ZS na expertizne pracovisko
pre dospelych. Tomuto presunu by mala predchadzat
viacro¢na pripravnd faza so $pecidlnymi skoliacimi
programami, tykajicimi sa zdravotnych, socialnych
¢i psychologickych oblasti. AZ pripraveného pacienta
mozno odporucit na ,transferovua vizitu®, ktord ma
prebiehat optimalne za pritomnosti odovzdavajuceho
pediatra, prijimajiceho kardioléga pre dospelych
a rodicov pacienta. Kazdy jeden pacient s VCHSD by
mal absolvovat takuto vizitu, pretoze tu sa v zavislosti od
urovne komplexnosti VCHS a od komplikacii rozhodne
o forme a intenzite sledovania na expertiznom
pracovisku. Aj vo vyspelych krajinach takyto transfer
ZS v pomerne vysokom percente neprebehne. Pacienti
s VCHSD sa tak stratia z dispenzdra, ¢o je najcastejSou
pri¢inou komplikacii. Otvorenym pal¢ivym problémom
celosvetovo ostava paliativna starostlivost o medicinsky
nerieSitelnych pacientov v termindlnej faze choroby.

Simkova |, et al. Komentar k Odport¢aniam ESC 2020...

Specidlna ¢ast na 30 stranach postupne analyzuje
jednotlivé VCHS od anatomicko-hemodynamickej
charakteristiky, cez klinicky obraz a prirodzeny vyvoj,
diagnostiku, vSetky formy lie¢by, vratane radikélnej
a odporucanie pre sledovanie. Po doslednej analyze
dokumentu si dovolujeme zmeny, novinky, ako aj
nedorie$ené problémy, ktoré nové Odporiicania 2020
prinasajd, zhrnut v nasledovnej tabulke 1.

Vysoka variabilita a komplexnost chyb i napriek
detailne vypracovanym Odporiicaniam 2020 vyzaduje neraz
prisne individudlny pristup k jednotlivému pacientovi.
Stupen komplexnosti VCHSD, rozsah komplikacii
a pridruzenych komorbidit determinuje troven a intenzitu
ZS, ktord sa stanovi individudlne pri vstupnom vysetreni
na expertiznom pracovisku.

Zdravotna starostlivost o VCHS na Slovensku
sa uz tradi¢ne poskytuje na vysokej, medzinarodnej
drovni v Detskom kardiocentre (DKC) v Bratislave,
a to do nedavnej minulosti v celej $kdle veku. Aj dnes
je niekolko stoviek dospelych pacientov s najtaz$imi
komplexnymi VCHS v ich ZS. Ale situdcia na Slovensku
sa vdaka viacerym aktivitim, ktoré sme pred 10 rokmi
v nasom komentdri k Odporiac¢aniam EKS 2010 avizovali,
vyznamne zmenila. Uz vtedy sa pri¢lenenim DKC
k NUSCH, a. s. v Bratislave naplnil jeden z hlavnych
motivov fuzie, a tym bol program ZS o pacientov
s VCHS od narodenia do pokrocilej staroby ,,pod
jednou strechou®. Naplnili sa tym v NUSCH, a. s. vietky
poziadavky, vratane 5-miliénovej spadovej oblasti,
pre eur6psky $tandard (pozri vyssie) centralizovanej
ZS o VCHSD. A tak Ministerstvo zdravotnictva SR
a predstavenstvo NUSCH, a. s. néasledne v roku 2012
etablovalo Centrum pre VCHSD, ktoré neskor v roku
2017 zaradilo medzi narodné $pecializované expertizne
pracoviska s celoslovenskou posobnostou a na tejto pode
v roku 2021 zriadilo na Slovensku jedine¢né Oddelenie
pre VCHSD. Od vzniku Centra, najmé vS$ak Oddelenia
pre VCHSD sa nd$ ustav intenzivnejsie a detailnejsie
mohol venovat tejto komplikovanej a uzko $pecializovanej
problematike. Za vyznamnej podpory odbornikov
z DKC - NUSCH, a. s. sa tak v priebehu rokov udial
markantny progres na vsetkych trovniach - odbornej,
edukacnej, organiza¢nej. Dobudoval sa odborny kolektiv
Oddelenia pre VCHSD tak, Ze s rezervou pokryva
ambulantnu aj 16zkova ZS. Posledny rok sa medziro¢ny
obrat hospitalizovanych pacientov zvysil o takmer 50 %
a ambulantnych pacientov o 15 %, v porovnani s rokom
predtym o 90 %, respektive 30 %. V nastavajucich rokoch
sa ocakdva popri $tandardnom ro¢nom prirastku 180
- 200 pacientov vyzadujucich trvald, najmd dstavnu
ZS u nés, aj vicsi napor na presun z DKC - NUSCH,
a. s., a to niekolko stoviek dospelych pacientov
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Tabulka 1 Zhrnutie najdolezitejsich aktudlnych informacii o jednotlivych vrodenych chybach srdca

Zhrnutie informacii o jednotlivych VCHS

Nedoriedené otazky

Skratové chyby (defekt predsieniového septa, defekt komorového septa, atrioventrikularny septalny defekt, perzistici arterialny duktus)

o pred uzdverom skratu je vzdy potrebné zhodnotit pretazenie LK a/alebo PK a plicnu
cirkuldciu

o v pripade znakov PH je kli¢ova pravostranna katetrizacia srdca s priamym zmeranim
tlakov v plticnej cirkuldcii a s vypoc¢tom PVR

o pri PH s PVR < 3 W] uzéver je indikovany, pri 3 - 5 W] ma sa zvazit len ak Qp : Qs
> 1,5 a pri PVR > 5 WJ je uzaver kontraindikovany

stratégia lie¢by ,treat and repair” nadalej ostava otvorena

Obstrukcie vytoku lavého srdca (aortdlna stendza valvularna, supravalvularna, subvalvularna)

o zavazna stenoza sa definuje pri néleze dopplerovského stredného gradientu > 40
mmHg

« najdolezitej$ou indikaciou (re)intervencie ostdva pritomnost symptémov asociovanych
s chybou a/alebo dysfunkcia LK (EF < 50 %)

« uasymtomatickych pacientov je nevyhnutné riadit sa vysledkom zatazového testu

ostava otdznym:

nacasovanie intervencie u asymptomatickych pacientov a
v akych indikdciach (a v akom veku) bude prichadzat do
uvahy TAVI u pacientov s VCHSD

Koarktacia aorty

« posudzuje sa rozdiel tlaku (gradient > 20 mmHg) medzi hornymi a dolnymi
koncatinami, morfoldgia stenézy (> 50 %-né zlizenie oproti diametru aorty v urovni
brénice)

« gradient je potrebné potvrdit invazivne

« v pripade (re)intervencie sa podla moznosti preferuje perkutanna intervencia
pomocou implantacie stentu/stentgraftu

nie je jasné, ¢i manazment artériovej hypertenzie u pacientov
s koarktaciou aorty nevyZzaduje $pecificky pristup oproti
v$eobecnym odporucaniam manazmentu artériovej
hypertenzie

Aortopatie

o stupen dilatdcie aorty indikujuci potrebu reintervencie nie je univerzalny, ale zavisi od
typu genetického ochorenia (a s tym stvisiacim rizikom disekcie)
« U pacientov niz§ieho vzrastu je nevyhnutné indexovat rozmer aorty na povrch tela

pri niektorych syndromologickych jednotkéch s aortopatiou
nemozno vylucit riziko disekcie aorty ani pri normélnych
rozmeroch aorty

Obstrukcie vytoku pravého srdca (RVOTO)

« v pripade zavaznej PS (vrcholovy dopplerovsky gradient > 64 mmHg) bez ohladu na
lokalizaciu stendzy a bez ohladu na symptémy je indikované interven¢né riesenie

« v pripade valvularnej stendzy je metédou volby balonikova valvuloplastika, ak je
anatomicky vhodna

« v pripade, ak jedinou moZznostou je chirurgické riesenie zavaznej PS, indikaciou su
symptomy, respektive u asymptomatického pacienta systolicky tlak v PK > 80 mmHg,
zhor$end funkcia PK a/alebo progresia TR aspoii do stredného stupria

v pripade stendz na viacerych trovniach moze byt
komplikované stanovit celkovii zdvaznost PS

nie su jasné kritéria, kedy riesit konkomitantnt TR
u pacientov s RVOTO

Fallotova tetraldgia

« po korekgii su rizikovymi faktormi zdvazna rezidualna PS alebo PR, signifikantny
rezidudlny skrat, dysfunkcia LK alebo PK, dizka QRS > 180 ms, vyskyt arytmie alebo
inducibilna VT pri elektrickej stimulacii

o kritériom pre reintervenciu pri chronickom objemovom pretazeni (v dosledku PR)
je koncovosystolicky objem PK > 80 ml/m*a/alebo koncovodiastolicky > 160 ml/m?
a/alebo progresivna TR (aspon stredného stupna), a to aj u asymptomatickych
pacientov

« metddou volby v pripade PR je perkutdnna implantacia plucnej chlopne, ak je to
technicky mozné

ciefom dlhodobych $tudii je odsledovat Zivotnost perkutanne
implantovanych pliscnych chlopni a moznosti nasledného
dalsieho manazmentu

D- transpozicia velkych ciev - atridlna korekcia

o najcastej$imi zavaznymi komplikaciami v dospelosti st dysfunkcia systémovej komory
so sekundarnou systémovou TR

o chirurgické rieSenie zavaznej TR mozno zvazit bez ohladu na symptomy, ale iba bez
zavaznej dysfunkcie systémovej PK (pri EF > 40 %)

« v pripade symptomov je indikované riesenie stendzy alebo leaku na tirovni atridlnych
tunelov, v pripade, ak je to moZzné, preferuje sa intervencné rieSenie

o po atridlnej operacii sa neodporuca ,prerobenie” na anatomicku korekciu

o Casty je aj vyskyt arytmii (chronotropnd inkompetencia s bradykardiou, ale aj
supraventrikuldrne tachykardie, respektive komorové tachykardie pri dysfunkcii
komor)

« opatrnost je potrebnd pri pouziti antitachykardickej liecby vzhladom na vysoké riziko
jej bradykardizujuceho G¢inku

preventivne podavanie ACE inhibitorov, sartanov,
betablokatorov alebo digoxinu na podporu systémovej PK sa
neodportiéa

v pripade srdcového zlyhavania mozno podavat ,,$tandardna®
liecbu, aj ked pri systémovej PK tato liecba nemusi mat
ocakavany efekt
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Tabulka 1 pokracovanie
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Zhrnutie informacii o jednotlivych VCHS

Nedoriesené otazky

D-transpozicia velkych ciev - anatomicka korekcia

« najcastejSou komplikdciou (obyc¢ajne uz v priebehu detstva) je nalez PS, respektive
stendzy v oblasti vetiev plucnice, indika¢né kritérid s ako v pripade RVOTO pri inych
VCHS

« dilatdcia proximalneho tseku aorty nie je syndromologickd a preto indika¢nym
kritériom pre reintervenciu je > 55 mm

« reintervencia je indikovana v pripade koronarnej stenozy, ktora sposobuje ischémiu

akym zmendm budu v priebehu starnutia podliehat korondrne
artérie, transferované pocas anatomickej korekcie nie je
zname

aké ,,preventivne” vysetrenia a v akych intervaloch by boli

u tychto pacientov optimalne

Ebsteinova anomalia trikuspidalnej chlopne

« rieSenie zdvaznej TR u symptomatickych pacientov alebo v pripade objektivne znizenej
fyzickej vykonnosti

o operaciu ma vykonavat chirurg skuseny nielen vo VCHS, ale aj v riesent tejto
konkrétnej chyby

o preferuje sa plastika trikuspidalnej chlopne pred nahradou, pri nedostato¢nej velkosti
PK je mozné doplnit opera¢né rieSenie bidirekénou Glennovou anastomézou

« izolovany uzaver defektu predsieniového septa mozno indikovat pri paradoxnej
embolizacii alebo desaturacii pacienta (< 90 %), indikaciu je nevyhnutné dosledne
zvazit

o Casty je nalez WPW syndrému, atrialnych tachykardii, st zle tolerované a mozu byt az
zivot ohrozujuce

kritérid nacasovania intervencie na trikuspidalnej chlopni nie
st jednozna¢né

stale diskutovanou témou s rozdielnymi nazormi je izolovany
uzaver defektu predsienového septa

L-transpozicia velkych ciev (kongenitalne korigovana)

« potrebné je sledovat funkciu systémovej (morfologicky pravej) komory

o Casté st poruchy rytmu, typické su AV blokady, s progresiou az do IIL. stupna

o chirurgické riesenie zavaznej TR (nahrada chlopne) je indikované u symptomatickych
pacientov, ale iba v pripade bez zdvaznej dysfunkcie systémovej (morfologicky pravej)
komory (pri EF > 40 %)

o v pripade zdvazného progresivneho zlyhavania systémovej komory kone¢nym riesenim
moze byt transplantdcia srdca

preventivne podavanie ACE inhbitorov, sartanov,
betablokatorov alebo digoxinu na podporu systémovej PK sa
neodportca

v pripade manifestného srdcového zlyhdvania je mozné
podévat ,,$tandardnu liecbu, aj ked pri systémovej PK tato
liecba nemusi mat o¢akavany efekt

Univentrikularne srdce

« v pripade nekorigovanej VCHS je potrebna komplexnd evaluacia na expertiznom
pracovisku na postidenie potreby, respektive moznosti pripadnej intervencie

o v pripade fontanovskej palicie jednokomorovej cirkuldcie je bezpodmienec¢ne
potrebné pravidelné hodnotenie kardidlneho nélezu pacientov (morfologického,
funkéného, arytmologického, ...), ako aj nekardialnych organovych nalezov, dysfunkcii
a pripadnych ochoreni (najma hepatalneho nalezu, proteinovej enteropatie, ...) - a to
na expertiznom pracovisku

« v pripade anamnézy trombu, plicnej alebo systémovej embolizicie je po fontanovskom
type riesenia indikovand celoZivotnd antikoagula¢na lietba

« gravidita sa povazuje za vysokorizikovt, preto pacientkam po fontanovskom type
rieSenia sa nemd odporucat

v literattire sa u pacientov po fontanovskom type riesenia
odporuca ,,preventivna“ antikoagulaéna alebo antiagrega¢na
lie¢ba, nie je vSak zhoda, ktora stratégia je optimalnejsia;

v Odporiicaniach 2020 k tejto téme nie je jasné vyjadrenie

na vyjadrenie k moznosti pouzitia NOAC je zatial stale malo
dat

profitovali zo $pecifickej liecby plicnej artériovej hypertenzie
v konstelacii fontanovskej cirkulacie

Kongenitalne koronarne abnormality

« indikované je chirurgické rieSenie pacientov s ALCAPA, u pacientov s ARCAPA v
pripade symptémov

« anomalne odstupy koronarnych artérii z aorty sa indikuji na chirurgické riesenie v
pripade angindznych symptomoyv, respektive pri stresom-indukovanej ischémii

« koronarne fistuly sa indikujt na chirurgicky alebo intervenény uzaver v pripade
symptémov alebo pri signifikantnom favo-pravom skrate

ktoré z koronarnych anomalii st alebo nie st rizikové
vzhladom na ischémiu / nahlej kardialnej smrti nie je
v Odporiicaniach 2020 jednoznaéne stanovené

ALCAPA - anomalny odstup lavej korondrnej artérie z plucnice, ARCAPA - anomalny odstup pravej koronarnej artérie z plicnice, EF - ejekéna frakcia, LK - lava
komora, NOAC - nové antikoagulancia, PH - plticna hypertenzia, PK - prava komora, PS - plticna stenéza, PR — pulmonalna regurgitacia, PVR - plticna cievna
rezistencia, RVOTO - obstrukcia vytokového traktu pravej komory, TAVI - transkatétrova implantacia aortdlnej chlopne, TR - trikuspiddlna regurgitacia, VCHS

- vrodené chyby srdca, W] - Woodove jednotky

s najkomplexnej$imi chybami. Z tejto kategorie je
vysoky pocet este v detskom veku a predpokladd sa,

ze v horizonte 10 rokov dospely vek zavfsi az 5 000
pacientov. Program ZS o VCHSD sa teda podarilo nielen

rozbehnit, ale aj ho spravit zivotaschopnym, i napriek
tomu, Ze medicina VCHSD je ndro¢nd nielen odborno-
edukacne, ale aj ¢asovo. ,Nas§“ bezny pacient je zlozity,
multidisciplindrny, méze vyzadovat ZS prakticky vsetkych
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zloziek a oddeleni NUSCH, a. s. tak ,detského, ako

aj »dospelého® Tento odborne naro¢ny pacient je na
Oddeleni pre VCHSD ambulantne manazovany, p. p.

aj hospitalizovany a v kooperacii s dal$imi odbornikmi
z DKC a ,,dospelého“ NUSCH, a. s. indikovany na
dalsie riesenie, preferencne transkatétrové v spolupraci
s interven¢nymi pediatrickymi kardiol6gmi z DKC

- NUSCH, a. s. V tejto oblasti doslo v poslednom
roku nielen ku kvantitativnemu, ale aj kvalitativnemu
progresu — spolo¢ne sme na Slovensku spustili
program perkutannej implantacie pulmonalnej chlopne.
Pri kardiochirurgickom rie$eni komplexnych VCHSD
sa v historicky podobnych krajindch EU s podobne
malou populéciou ako v SR (Slovinsko, Chorvatsko,
Srbsko, pobaltské krajiny) a nizkymi poctami vybranych
diagndz osved¢il model nadndrodnej spoluprace a ich
koncentrécie do velkoobjemovych kardiochirurgickych
centier. Perspektivne vidime aj v tejto oblasti moznosti
rozvoja slovenského potencialu. Do portfélia ZS
Oddelenia pre VCHSD spada tiez program ZS o plucnu
artériovl hypertenziu asociovanui s VCHS s naro¢nou
diagnostickou a liecebnou logistikou.

Systém komplexnej naro¢nej ZS o pacientov s VCHSD
by bez opory ambulantnych kardiolégov pre deti
a dospelych nemohol fungovat, nevyhnutnou je funkéna
platforma tzkej spoluprace s expertiznym pracoviskom,
teda dominantne s NUSCH, a. s., kde v poslednych
piatich rokoch preslo ZS Centra a Oddelenia pre
VCHSD velky objem pacientov s VCHSD (7 200
pacientov ambulantna ZS, 1 000 pacientov ustavna ZS).
V starostlivosti v DKC - NUSCH, a. s. je v sti¢asnosti
stale este viac stoviek dospelych pacientov. Minoritny
podiel dospelych pacientov s VCHSD je v starostlivosti
SSUSCH, a. s. v Banskej Bystrici a VUSCH, a. s.
v Kosiciach, kde v priemere medziro¢ne osetria
okolo 60 pacientov a v dispenzari maju 20, respektive
40 dospelych pacientov s VCHSD.

Fyzické prestahovanie DKC z priestorov v NUDCH,
Bratislava v tomto roku do novovybudovanej
pristavby NUSCH, a. s., Bratislava dalej posilnilo
odbornt podporu a vzajomnu spolupracu ,,detskych®
a ,dospelych” kardiolégov v NUSCH, a. s. a dovolilo
optimalizovat tranzitny program pre pacientov, ktori
zavisia dospelost. Spolo¢ne sa podla typu a zavaznosti
VCHS, pritomnosti rezidualnych nélezov a oc¢akévanych
komplikacii stanovi rezim ZS a frekvencia kontrol.
Tato forma popri Odporiicaniami 2020 pozadovanej
odbornej urovni predstavuje velky prinos aj z psycho-
socidlneho hladiska pre pacienta, jeho pribuznych a aj pre
zdravotnicky persondl. Odstrani sa tak slabé miesto v ZS
o tychto pacientov, ked aj vo vyspelych krajinach sa pri
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nefungujicom transfere k dospelému kardiologovi strati
z dispenzara az 60 % pacientov.

Vdaka nasim odbornym, vedecko-vyskumnym,
eduka¢nym a publika¢nym aktivitiam NUSCH, a. s. aj
v tejto oblasti dosiahol medzinarodnu akceptaciu vo
forme vyzvanej ucasti na medzinarodnych projektoch, stali
sme sa plnymi, respektive pridruzenymi ¢lenmi ERN-
LUNG a ERN-Guard Heart a z poverenia EKS (pracovna
skupina VCHSD) koordinujeme program VCHSD v 20
krajinach centralnej a vychodnej EU (https://www.
escardio.org/Working-groups/Working-Group-on-Adult-
Congenital-Heart-Disease/Education/study-group-for-adult-
congenital-heart-disease-in-central-and-southeastern-cese)
s publika¢nymi vystupmi v renomovanych vydavatelstvach.
Tymto prispievame k medzinarodnej vizibilite Slovenska
a slovenskej kardiolégie v medicine VCHSD.

Zaver

Zdravotna starostlivost o pacienta s VCHSD
predstavuje naro¢nu, vysoko Specializovani odborna
¢innost, ktord vyzaduje spolupracu kardiolégov
a kardiochirurgov detského a dospelého veku, erudovanych
v problematike VCHSD. Vdaka doslednej praci expertov,
ktori detailne zanalyzovali vyvoj od poslednych odporucani
v roku 2010, novy dokument predstavuje ,,up date®
manazmentu, mimoriadne prospes$ny z eduka¢ného
hladiska a z hladiska praktického vyuzitia na expertiznych
pracoviskach, ale aj pre kardioléga v rajéonnych
ambulancidch a zdravotnickych zariadeniach. Za optimalny
model pre realizaciu tejto vysoko $pecializovanej mediciny
sa povazuje Specializované kardiovaskuldrne zariadenie,
ktoré zabezpecuje zdravotnicku starostlivost pre dospelych
aj deti, ako je v ramci Slovenska NUSCH, a. s. v Bratislave.
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