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Complications in patients with Fontan circulation

Komplikacie u pacientov s fontanovskou cirkulaciou
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Abstract. It has been 50 years since the Fontan operation was introduced and it is still used
in clinical praxis as the final interventional solution for complex congenital heart disease with
single ventricle physiology. As a results of its modifications, improvements in patient selection
and perioperative care, survival has steadily increased. A growing number of longterm survivors
is discovering the challenges of this non-physiologic circuit. The absence of a subpulmonary
ventricle is characterized by chronically elevated systemic venous pressures and decreased car-
diac output. Systolic and more importantly diastolic dysfunction, arrhythmia, thromboembolism
and different forms of lymphatic failure such as plastic bronchitis or protein-losing enteropathy
are the most frequent complications of the Fontan circulation. Liver fibrosis, gradual decline of
renal function and abnormalities in growth and bone structure are also consequences of this
abnormal hemodynamic state. Oral medical therapies of the Fontan circulatory failure have little
data demonstrating benefit. It is important to look proactively for optimalization of the Fontan
circuit with catheter-based or surgical interventions. The only widely prescribed medication for
this population is antithrombotic prophylaxis. Fontan circulatory failure is a new clinical pheno-
type for most adult cardiologists, and therefore the principles of acute and long-term manage-
ment of the most common complications are highlighted. The survival and quality of life of this
growing population can be even more favourable in the near future by implementing innovative
approaches such as lymphatic interventions, mechanical circulatory support or medical treatment
of diastolic dysfunction. Fig. 6, Ref. 49, on-line full text (Free, PDF) www.cardiologyletters.sk
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Abstrakt. Fontanova operéacia predstavuje uz 50 rokov findlnu etapu netransplantaénych inter-
venénych pristupov pre komplexné vrodené chyby srdca s tzv. jednokomorovou cirkulaciou.
Jej modifikacie, lepSia selekcia pacientov a celkovy progres perioperacnej starostlivosti priniesli
zlepSenie dlhodobého prezivania, ktoré zaroven odhaluje Uskalia tejto nefyziologickej cirkula-
cie. Absencia subpulmonalnej komory prinasa chronicky zvyseny centralny zilny tlak a znizeny
srdcovy vydaj. Medzi najpocetnejsie komplikacie fontanovskej cirkulacie patri systolicka a najma
diastolickd dysfunkcia komory, arytmie, tromboembolické komplikacie a rézne formy lymfatic-
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kého zlyhavania, ako plastickd bronchitida a exsudativna enteropatia. Dosledkom dlhodobo
abnormalnej hemodynamickej situacie je fibrotickad prestavba pecene, postupny pokles renalnych
funkcii, poruchy rastu a kostného metabolizmu. Existuje méalo dokazov o Ucinnosti chronickej
medikamentodznej liecby v pripade zlyhavania fontanovskej cirkulacie, preto je dblezita proaktiv-
na optimalizacia fragilného krvného obehu katetrizacnymi alebo chirurgickymi reintervenciami.
Standardnou lie¢bou zaloZenou na dékazoch je iba antitromboticka profylaxia. Pre dospelych
kardioldgov ide o novy fenotyp zlyhavajucej cirkulacie, preto su v texte uvedené principy
akutneho aj dlhodobého manazmentu najcastejsich komplikacii. Prezivanie a kvalita Zivota tejto
stéle pocetnejsej skupiny ludi mézu byt v blizkej budlcnosti eSte priaznivejsie implementaciou
inovativnych pristupov, ako su lymfatické intervencie, mechanickd podpora cirkulacie alebo
medikamentoézna lie¢ba diastolickej dysfunkcie srdca. Obr. 6, Lit. 49, on-line full text (Free, PDF)
www.cardiologyletters.sk
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kardialne zlyhanie — lymfatické zlyhanie

Fontanovsky typ operacie je zaviSenim trojstupnovej
intervencnej palidcie mnohych komplexnych vrodenych
chyb srdca (VCHS), pri ktorych v sti¢asnosti nie je mozné
zakrokmi dosiahnut’ fyziologické dvojkomorové riesenie.
Koncept fontanovskej cirkulacie (FC) zmenil zZivot pacien-
tom s jednokomorovou cirkulaciou a zabezpecluje im
Sancu na dlhodobé prezitie s akceptovatelnou kvalitou
zivota. Nazov cirkulacie je odvodeny od mena francluz-
skeho kardiochirurga Francisa Fontana, ktory uviedol
tento pristup do klinickej praxe v roku 1968 (1). Populacia
pacientov s fontanovskou cirkulaciou sa aktualne odha-
duje celosvetovo na 70 000, z toho asi polovica su uz
dospeli pacienti. V¢asna mortalita aktualnych modifikacii

Fontanovej operacie je 1 — 5 %, 20 rokov preziva 70 —
80 % pacientov. Vacsina pacientov sa doziva dospelosti
vo funkcnej triede NYHA | alebo Il (2). Na Slovensku
v roku 2022 zilo priblizne 300 pacientov po tomto type
operacie. Principom vykonu je finalizacia tzv. ,neo-
portalneho” rieciska, pri ktorom je systémovy vendzny
navrat napojeny priamo na pllcne artérie a absentuje
fyziologicky prava komora, ktora by precerpavala krv cez
pltcne riecisko (3) (obrazok 1). Plucny prietok pohana
zvysna systémova postkapilarna energia. Rezistencia
pltcneho rieciska je dalSou bariérou pre vendzny navrat
do srdca, ¢o vedie k fenoménu ,priehrady”: kongescii
Jproti prudu” (velkoobehova kongescia) a restrikcii

Obrazok 1
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R6zne modifikacie Fontanovej operacie (49, zverejnené so sthlasom)
A - atriopulmonalne spojenie (uz nepouzivana technika), B — totalne kavopulmonalne spojenie s lateralnym tunelom, C — totalne kavopul-
monalne spojenie s extrakardialnym konduitom



toku ,po prade” (chronické nedoplnenie systémovej
komory, znizeny srdcovy vydaj, ,tuhnutie” systémovej
komory s rozvojom diastolickej dysfunkcie) (obrazok 2).
Pocas operacie je zvacsa vytvorend mala spojka medzi
systémovym vendznym tunelom a predsienami srdca
(tzv. fenestracia), ktord funguje ako ventil, t. j. znizuje
systémovu kongesciu a zlepsSuje plnenie jedinej komory
za cenu miernej desaturacie (asi 90 %) v pooperacnom
obdobi. Fenestraciu je mozné pri vyznamnejsej hypoxémii
katetrizacne uzatvorit’ po doslednom zvazeni hemodyna-
mickych nésledkov a okliznom teste (vylUcit' vyznamny
vzostup zilového tlaku a pokles srdcového vydaja).
U Casti pacientov dochddza po operacii k spontannemu
uzaveru fenestracie.

Napriek pozoruhodnému zlepseniu dlhodobého pre-
zivania v sucasnej ére, u mnohych pacientov je kvalita
Zivota viac ¢i menej negativne ovplyvnend postupnou
progresiou multiorganovej dysfunkcie. Akutne a chro-
nické komplikacie FC sU nielen dosledkom systolickej,
diastolickej a valvarnej dysfunkcie srdca, ale casto
primarne suvisia s fyziolégiou iatrogénne vytvoreného
,neoportalneho” obehu. Zlyhavanie FC je Siroky, nespe-
cificky pojem popisujuci dysfunkciu FC, ktora postihuje
pacientovu schopnost’ vykonavat' bezné denné aktivity.
Etiologia mdze zahfhat’ dysfunkciu komory, zlyhanie
atrioventrikularnej chlopne, zvysenu plticnu cievnu re-
zistenciu, rekurentnud arytmiu, obstrukciu fontanovského
systému, lymfatické zlyhavanie alebo dysfunkciu kon-
covych orgénov. Symptoémy mozu sdvisiet’ dominantne
s kardialnym zlyhanim, hypoxémiou alebo dysfunkciou
koncovych organov vratane ochorenia pecene, exsu-
dativnej enteropatie a plastickej bronchitidy. Zavazné
zlyhanie FC je definované ako Umrtie, zaradenie na
transplantaciu srdca, konverzia na predfontanovskud
cirkulaciu (tzv. Fontan takedown) alebo prechod na
paliativhu starostlivost” pre absenciu kandidatary na
transplantaciu srdca (4).

Kardialne komplikacie

RozlisSujeme dve zakladné kategorie srdcového zlyha-
vania: skutoc¢né zlyhavanie srdcového svalu a unikatne
zlyhavanie FC, vysvetlené vyssSie. Zvacsa ide o kombi-
naciu pricin zlyhavania (systolicka a/alebo diastolicka
dysfunkcia myokardu, strukturdlne rezidua a chlop-
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Obrazok 2 Schéma fyziologickej hemodynamiky (A)
a fontanovskej cirkulacie v réznych stadiach (B, C) (3,
zverejnené so stihlasom)

A — Normalna biventrikularna cirkulacia: pltcny krvny obeh je sé-
riovo spojeny so systémovou cirkulaciou. B — V¢asna fontanovska
cirkulacia: systémovy vendzny navrat je priamo napojeny na pltcne
artérie; systémovy zilny tlak je vyznamne zvyseny C — Fontanovska
cirkulacia v dlhodobom sledovani (navrstvena na vcasnu FC): vznika
negativna Spirala: vzostup plticnej vaskularnej rezistencie spdsobuje
zvyraznenie systémovej vendznej kongescie a chronickd objemovu
deprivaciu systémovej komory so vzostupom jej plniacich tlakov.
Ao — aorta, CV (caval veins) — kavalne vény, LA (left atrium) — lava
predsien, LV (left ventricle) — lava komora, P — pltcny krvny obeh, PA
— plucne artérie, RV (right ventricle) — prava komora, S — systémovy
krvny obeh, V (ventricle) — systémova jedna komora

Hrdbka ciar odzrkadluje srdcovy vydaj a farba ciar odzrkadluje
saturaciu kyslika.
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nové chyby, poruchy rytmu, patofyzioldgia pasivneho
venozneho toku cez plucne riecisko so systémovou
vendznou hypertenziou a chronicky nizkym plnenim
komory), ¢asto s jednou alebo viacerymi dominantnymi
komponentami.

Dysfunkcia spolo¢nej komory

Systolickd funkcia jedinej, respektive spolocnej
komory je pri FC v detskom veku casto zachovana,
ale v dlhodobom sledovani sa ¢asom zhorsuje. Srdce
u jednokomorovej cirkulacie prechadza réznymi Stadiami
objemovej zataze, od nefyziologicky vysokej v prenatal-
nom obdobi a po novorodeneckych paliativnych vyko-
noch (dosledkom je dilatacia a excentrickd hypertrofia
myokardu) az po chronicky objemovo deprivovanu
komoru po fontanovskej operacii. Désledkom redukcie
preloadu je vazokonstrikcia a zvySeny afterload. Systolicka
a diastolickd dysfunkcia myokardu jednokomorového
srdca su zvacsa pri FC sekundarnym fenoménom. Medzi
akutne spustace dysfunkcie patria poruchy srdcového
rytmu, hypoxia alebo hypovolémia. NajcastejsSie chronic-
ké spustace poruchy funkcie myokardu su insuficiencia
atrioventrikuladrnej chlopne, rezidualna systémova ob-
Strukcia alebo signifikantné aortopulmonalne kolateraly.
Ich patologicka tvorba najma pri chronickej hypoxémii
predstavuje nadbytocnu objemovl zataz spolocnej
komory neefektivnym pltcnym prietokom. Medzi domi-
nantné priznaky dysfunkcie komory patri znizena tole-
rancia fyzickej zataze, znamky pltucnej alebo systémovej
kongescie a u deti spomaleny rast (5). Spiroergometria
predstavuje optimalnu modalitu dlhodobého sledova-
nia tolerancie fyzickej zataze, pricom v porovnani so
zdravou populaciou pacienti s FC v priemere zaostavaju
(maximalna spotreba kyslika v priemere na Urovni 60 %
normy). Stidie poukazuji na absenciu korelacie systolic-
kej funkcie komory s toleranciou fyzickej zataze pri FC,
¢o opat dokumentuje réznorodost’ etioldgie zlyhavania
FC (6). V sucasnosti su dostupné Specifické nomogramy
pre dany vek a pohlavie pacientov s FC (7). Vzhladom
na atypickd anatémiu komplexnych VCHS je echokar-
diograficka diagnostika znizenej systolickej funkcie myo-
kardu narocnejsSia ako pri dvojkomorovom srdci. Zlatym
Standardom v dlhodobom sledovani je v sucasnosti
vySetrenie magnetickou rezonanciou. Konsenzus definuje
znizenu systolickd funkciu spolo¢nej komory ako ejekcnu
frakciu (EF) pod 50 % a tazku systolicki dysfunkciu pri
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EF pod 30 %. Diastolicka dysfunkcia spolo¢nej komory
je definovana ako stav znizenej poddajnosti komory,
ktora vedie k zvyseniu plniacich tlakov komory v pokoji
nad 12 mmHg alebo pri rychlej objemovej zatazi nad
15 mmHg (4).

Pri potrebe intenzivnej liecby myokardialnej dysfunk-
cie a v pooperacnej starostlivosti sa uplatiuju principy
manazmentu akutneho srdcového zlyhania s prihliad-
nutim na Specifikd fontanovskej cirkulacie:

1. Snaha o véasnu extubaciu, respektive zachovanu
spontannu ventilaciu. Pasivny pltcny prietok agra-
vuje dobsledky umelej plucnej ventildcie na kardio-
pulmonalne interakcie. Pozitivny intratorakalny tlak
pri umelej plucnej ventilacii znizuje plicny prietok,
plnenie spolo¢nej komory a srdcovy vydaj. Preto je
dolezité pouzit' ¢o najnizsie end-expiracné a stredné
tlaky a snazit' sa o véasnu extubaciu. Rovnako moze
obmedzit’ systémovy vendzny navrat nadmerné zvy-
Senie intraabdominalneho tlaku napriklad pri laparo-
skopickych operaciach, ktoré je potrebné indikovat
velmi opatrne so zvazenim mozného rizika a prinosu
(8).

2. Znizovanie plucnej vaskularnej rezistencie (PVR).
Pleurdlne vypotky, pneumotorax, atelektazy, bron-
chopneumonia zvySuju intratorakalny tlak a/alebo
PVR a sekundarne znizuju srdcovy vydaj vyraznejsie
ako pri dvojkomorovej cirkulacii, preto sa odporuca
ich v¢asna a agresivna liecba. V pripade hemodyna-
mickej instability a hypoxémie, kde je suponovana
zvysena PVR, je mozné pouzit inhalacny oxid dusnaty
a milrinon.

3. Udrziavanie euvolémie. Centralny zilny tlak u pacien-
ta s FC je prirodzene vyssi ako v beznej populécii
(priemerne 10 — 15 mmHg). Pacienti so zlyhavajicou
fontanovskou cirkuldciou, exudativnou enteropatiou
alebo chylotoraxom predisponuju k nizkej osmolalite
krvi (hyponatrémia) a nizkemu onkotickému tlaku
(hypoalbuminémia). DOlezitd je normalizacia tychto
parametrov. Intravaskuldrna hypovolémia zasadne
kompromituje srdcovy vydaj, preto je nevyhnutné
obozretne indikovat diuretika a priebezne ich pouzitie
prehodnocovat.

4. Normalna systémova saturacia kyslika u pacientov
s FC je 88 — 95 %. Funkcna fenestracia, drenaz ko-
ronarneho sinusu do systémovej predsiene a mozna
pritomnost’ plicnych artériovendznych malformacii,



respektive dekompresivnych veno-vendznych kolate-

ral zo systémovych do plicnych vén predisponuju

pacientov na nizsie saturacie O,. Pri nastaveni cielov
intenzivnej liecby je dolezité poznat bazalnu hodnotu
saturacie O, pred akdtnym zhorSenim.

5. Pristup pre centralny zilny katéter moze byt stazeny
po opakovanych kanylaciach velkych ciev. V anam-
néze a diagnézach ma byt Udaj o pripadnom trom-
botickom uzévere cievnych pristupov. Podla klinickej
potreby a akutnosti stavu je vhodné preferovat
mensi diameter katétra a periférnu inzerciu vzhla-
dom na zvySené riziko trombotickych komplikacii.
Pocas intenzivnej liecby je vhodna intenzifikovana
antitromboticka profylaxia pri absencii hemoragickej
diatézy (9).

V dlhodobej liecbe systolickej dysfunkcie jednokomo-
rovych pacientov existuje minimum priamych dokazov
o Ucinnosti jednotlivych liekovych skupin. Aktualne od-
porucania (10) rozliSuju medzi dominantnou anatémiou
dysfunkénej systémovej komory u asymptomatickych
pacientov. V pripade systémovej pravej komory sa neod-
poruca liecba, pri systémovej lavej komore sa odporicaju
skupiny liekov pouzivané u dvojkomorovych pacientov
s dysfunkciou lavej komory (ACE inhibitory, betabloka-
tory, antagonisty mineralokortikoidovych receptorov).
V pripade klinickych priznakov sa vseobecne odporuca
farmakoterapia chronického srdcového zlyhania. V su-
Casnosti existuju len publikované kazuistiky o pouziti
najnovsich skupin liecby srdcového zlyhania (inhibitory
neprilyzinu/blokatory receptora angiotenzinu, inhibito-
ry sodikovo-glukézového kotransportéra 2) u pacientov
s FC (11, 12).

Vyuzitie dlhodobej mechanickej podpory u pacientov
s FC je doposial popisované sporadicky, ale ma potencial
stat’ sa v budulcnosti sucastou lieCby najma systolickej
dysfunkcie pri dlhych ¢akacich dobach na transplanta-
ciu srdca (13). Vyzvu predstavuje dlhodobé zlyhavanie
fontanovskej cirkulacie so zachovanou ejekcnou frakciou,
kedy je efektivne implantovat’ podporu aj do subpul-
monalnej pozicie s mnohymi technickymi Uskaliami
(14). Popisané bolo aj Uspesné pouzitie totalnej umelej
nahrady srdca (15). Transplantacia srdca u pacientov s FC
patri k najrizikovejSim a najkomplexnejSim vykonom,
ale vysledky sa v ostatnom obdobi zlepsili. Uskaliami
su chronické nekardialne komplikacie FC (sarkopénia,
hepatopatia, renalna dysfunkcia, koagulopatia a iné),
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stazeny chirurgicky pristup po opakovanych operaciach,
vyznamny aortopulmonalny kolateralny obeh so zvyse-
nou krvacavostou a vysokd miera alosenzitizacie proti
HLA antigénom (13).

Zlyhanie atrioventrikularnej chlopne

Zlyhanie atrioventrikularnej (AV) chlopne je defi-
nované ako stav vyzadujuci plastiku alebo vymenu AV
chlopne, respektive pritomnost” stredne vyznamnej az
vyznamnej nedomykavosti AV chlopne. Pri FC moze ist’
o dosledok strukturalnej abnormality, anularnej dilata-
cie alebo dysfunkcie komory. Insuficiencia AV chlopne
interferuje s nasavanim pllcnej vendznej krvi pocas
komorovej systoly, ktoré je relativne vyznamnejsie pri
jednokomorovych pacientoch s pasivhym pliucnym
prietokom (13). Pri FC sa zlyhanie AV chlopne vyskytuje
u 12 % v 10-ro¢nom a u 21 % pacientov v 20-ro¢nom
sledovani, pricom viac ako dvojnasobne zvysSuje riziko
zlyhania celej FC (16). Vysledky plastiky a nahrady zlyha-
nej AV chlopne pri FC su zatazené vysokou mortalitou,
najmd v pritomnosti morfologicky pravej systémovej
komory (napriklad syndrom hypoplazie lavého srdca)
a pri pooperacnej systolickej dysfunkcii. Odpordcanymi
alternativami s vcasna proaktivna plastika uz stredne
vyznamnej insuficiencie AV chlopne este pred kompleti-
zaciou FC, respektive v€asné zaradenie na ¢akaciu listinu
pre transplantaciu srdca pri dilatovanej a dysfunkcnej
komore v postfontanovskom obdobi (17).

Arytmie

Atridlne tachyarytmie a dysfunkcia sinusového uzla
predstavuju najcastejSie arytmologické komplikacie
u pacientov s FC. V etiolégii porich srdcového rytmu
sa uplatiuju poskodenie sinusového uzla a jeho ar-
teridlneho zasobovania, dilatacia a hypertrofia steny
predsieni, pocetné sutlry po opakovanych chirurgickych
zakrokoch a poskodenie a fibréza srdcového tkaniva
v dosledku novorodeneckej cyanézy a Ucinkov mimo-
telového obehu. Desat’ rokov po fontanovskej operécii
sa supraventrikuldrna tachyarytmia (SVT) vyskytuje asi
u 10 % pacientov a komorova tachykardia (VT) u 3 %
pacientov (18). V dospelom veku stupa incidencia SVT
az na 50 % a VT na 5 - 12 %, pricom najviac ohro-
zeni sU pacienti so starSim typom atriopulmonalneho
spojenia. NajcastejsSou tachyarytmiou je makroreentry
atrialna tachykardia. Atridlna tachykardia sa u pacientov
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s FC spaja s vyznamnou morbiditou vratane srdcového
zlyhania a atridlnej trombdzy, preto vyzaduje urgentnud
a agresivnu liecbu. Okrem antiarytmickej je dolezité ini-

ciovat  antikoagulacnu liecbu a v expertnom centre riesit’

rezidualne hemodynamické nalezy. V dlhodobej liecbe
sa uplatiuju antiarytmickd farmakoterapia, katétrova
ablacia (pristup k substratu je stazeny), antibradykardicka
a antitachykardicka stimulacia, chirugicka antiarytmicka
liecba zvacsa v koindikéacii s inym kardiochirurgickym
vykonom (napriklad konverzia starého typu Fontana na
totalne kavopulmonalne spojenie).

Dysfunkcia sinusového uzla je castou pricinou bra-
dykardie a nedostato¢nej chronotropnej odpovede na
fyzickd zataz a v zavaznych symptomatickych pripadoch
indikdciou na implantaciu trvalého kardiostimulatora
(prevalencia 13 % u pacientov s FC). Cielom trvalej sti-
mulacie je vzdy zabezpecit' AV synchréniu a optimalizaciu
frekvencie pocas zataze pri vulnerabilnej jednokomorovej
hemodynamike (5). Indikacie stimulacie su obdobné
ako u zdravych sfdc (korelacia symptémov s veku
neprimeranou bradykardiou, respektive chronotropnou
inkompetenciou), naviac sa u komplexnych VCHS od-
porlca pri priemernej bdelej pokojovej frekvencii pod
40/min alebo prolongovanych komorovych pauzach (sila
odporucania llIA) (19). Potreba implantacie kardioverter-
-defibrildtora v sekundérnej prevencii nahlej kardialnej
smrti je 1,5 — 2 %. Vzhladom na vekom stupajdci vyskyt
poruch rytmu pri FC sa odporuca pravidelny 24-hodinovy
EKG monitoring kazdé 1 — 2 roky od adolescentného
veku pacientov (5).

Plicna hypertenzna vaskularna choroba
(PHVCH)

Abnormalny rast a vyvoj pltcneho riec¢iska su do-
minantnou ¢rtou jednokomorovej cirkulacie. Nefyziolo-
gicky nizky pltucny prietok a abnormalny vyvoj pltcnej
vaskulatiry méze zacat’ pocas fetalneho vyvoja (podla
konkrétneho typu VCHS) a je nevyhnutnostou po Il
a lll. etape chirurgickej paliacie. Vysledkom méze byt
hypoplazia plicneho cievneho rieCiska, naviac s ab-
normalnou vazoreaktivitou, endotelidlnou dysfunkciou
a rizikom mikrotrombov v dosledku nepulzatilného
pasivneho toku pri FC. Chronicky ,nizkoprietokovy”
stav je zdrojom dlhodobej pltcnej (a aj systémovej)
vazokonstrikcie, ¢o uzatvara bludny kruh progresivneho
zlyhavania FC. PHVCH u deti s kavopulmonalnou anas-
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tomdzou je definovana v odportcaniach pre detsky vek
ako indexovana placna vaskularna rezistencia (PVRi)
nad 3 Woodove jednotky (WU) a/alebo transpulmo-
nalny gradient nad 6 mmHg (20). Dostupnost’ novych
liekov na pltucnu arteridlnu hypertenziu (PH) viedla
k ich skdsaniu aj pri jednokomorovej hemodynamike.
V roku 2018 metaanalyza deviatich randomizovanych
studii ukazala signifikantné zlepSenie fontanovskej
hemodynamiky, vzostup maximaélnej spotreby kyslika
(VO,max), zlepSenie funkinej triedy a vysledku Sest™-
minUtového chdédzového testu na Specifickej liecbe
PH. PlUcne vazodilatatory v analyze nemali vsak vplyv
na mortalitu a na pokles NT-proBNP (21). Nasledne
velké randomizované placebo-kontrolované studie FUEL
(udenafil, 400 deti vo veku 12 — 18 rokov) a RUBATO
(macitentan, 137 pacientov nad 12 rokov) nepotvrdili
primarne ciele Stadie — zlepSenie VO,max (22, 23). Aktu-
alne odporucania pre pouzitie plicnych vazodilatatorov
pri FC sa odlisuju. Deti a mladi dospeli po Fontanovej
operacii s dokazanou PHVCH maju Specifickd liecbu
PH ako IIA odporucanie a vSeobecne symptomaticki
pacienti s FC po vyluceni rieSitelnych rezidualnych na-
lezov a optimalizacii inej terapie ako IIB odporucanie
(20). Odporucania Eurdpskej kardiologickej spolo¢nosti
pre lie¢bu vrodenych chyb srdca v dospelosti stano-
vuju indikaciu inhibitorov fosfodiesterazy 5, respektive
antagonistov endotelinovych receptorov ako odporu-
Canie sily 1IB pre pacientov so zvySenou PVRi alebo
zvySenym systémovym venoznym tlakom pri normal-
nom enddiastolickom tlaku komory (24). Nové sStudie
s optimalizovanym dizajnom mézu presnejsie odhalit’
potencial tejto skupiny liekov pri FC.

Lymfaticka insuficiencia

Lymfatickd insuficiencia pri FC je definovanad ako
abnormalita funkcie lymfatického systému Ustiaca
do klinického problému. Podla lokality dekompresie
lymfatickych ciev sa moze prejavovat ako exsudativ-
na enteropatia, plasticka bronchitida, ascites alebo
pleuralne vypotky (4). Ak su lymfatickou perfaznou
abnormalitou postihnuté minimalne dve oblasti v hrud-
niku, brusnej dutine alebo makkom tkanive, hovorime
o tzv. multikompartmentovom lymfatickom zlyhani
(25) (obrazok 3).



Pleuralne vypotky a chylotorax

Signifikantnd a prolongovana tvorba vypotkov je
hlavnym dévodom predizenej hospitalizacie vo véas-
nom pooperacnom obdobi, ale aj prejavom chronicky
zlyhévajucej FC v dlhodobom sledovani. V patogenéze
zohrava Ulohu zvyseny centralny zilovy tlak pri nepritom-
nosti funkcnej pravej komory. Nepriamym potvrdenim
tejto hypotézy je redukcia drenaze po obohateni fon-
tanovskych modifikacii o vyssie spominanu fenestraciu.
Na nasom pracovisku je 4 mm fenestracia dlhodobo
Standardnou suUcastou operacného pristupu. Napriek
tomu je median drenaze v subore nasho pracoviska 7
dni a dizka pooperacnej drenaze je jeden z rizikovych
faktorov zlyhavania FC (26).

Tvorba pleurdlnych a perikardiadlnych vypotkov,
pripadne ascitu vyrazne invalidizuje detského pacienta.
Okrem negativnych psychickych aspektov predize-
nia hospitalizacie je nevyhnutna dlhodobd inzercia
hrudnych drénov, ktord je bolestivd a stazuje véasnu
mobilizaciu pacienta. Vypotky zvysuju riziko dalsej
morbidity, ktord zahfna uUtlak plucneho parenchymu
so zvySenim plUcnej vaskularnej rezistencie a rizikom
atelektdaz a pneumonie, intravaskularnu depléciu te-
kutin s negativnym efektom na srdcovy vydaj a riziko
tromboembdlie.

Délezitou sucastou liecby signifikantnej drenaze je
substittcia strat krvnych bielkovin a elektrolytov podla
laboratérneho profilu. Ak zavazné vypotky pretrvavaju
viac ako 10 — 14 dni po operacii, respektive sa vyskytli
pocas dlhodobého sledovania pacienta, je indikovana
katetrizacia s cielom odhalenia potencialne lieCitel-
nej hemodynamickej priciny zlyhavania FC (napriklad
anatomické zuzenie tunela, respektive plicnych artérii,
venodzna trombdza) (9).

Dlhodoba produkcia vypotkov moze byt aj v dosled-
ku chylotoraxu (menej casto chyloperikardu, chylope-
ritonea), charakterizovaného Unikom lymfy do tretieho
priestoru. Stanovenie diagndzy ma zaklad v naleze
mliecne skaleného vypotku s vysokym obsahom tu-
kov (triglyceridy > 1,1 mmol/l, dékaz chylomikrénov)
u pacientov s enteralnym prijmom, respektive lymfocyty
> 70 — 80 % v diferencialnom obraze pri celkovom pocte
nad 1000 leukocytov/ml aj pri detoch bez enterdlneho
prijmu. V etiologii sa neuplatiiuje len traumaticky Unik
lymfy (predispozi¢ny faktor je reoperacia a zrasty), ale
CastejSie netraumatické priciny (abnormaélna produkcia

Zéhorec M. Komplikécie u pacientov...

Obrazok 3

14-roc¢ny pacient po Fontanovej operacii
s multikompartmentovym lymfatickym zlyhanim: chyloto-
rax s potrebou drenaze, ascites, exsudativna enteropatia,
v anamnéze aj plasticka bronchitida

Material DKC NUSCH, a. s., Bratislava, zverejnené so sthlasom
rodicov.

lymfy a dysfunkcia lymfatickych ciest v pltcach) agravo-
vané vysokym systémovym zilovym tlakom s lymfatickou
kongesciou. Chylotorax ma zvycajne torpidnejsi priebeh
ako tvorba transudatu a je asociovany s neskors$im
zlyhanim FC (25).

Liecba vypotkov zahffa:

— drendz pleurélnej/perikardidlnej dutiny v pripade
klinickej zavaznosti transudatu/exsudatu, preferencne
pasivnu drenaz tenkymi makkymi drénmi napriklad
typu ,pigtail” (5-8 F) umoznujicimi mobilizaciu pa-
cienta (obrazok 3)

— vcasnu identifikaciu a lie¢bu hemodynamickych re-
zidui (echokadiografické a katetrizacné vysetrenie)

— antitromboticku profylaxiu, monitoring hladiny anti-
trombinu Il
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— substitdciu strat krvnych bielkovin (albumin, anti-
trombin 1ll, imunoglobuliny) a elektrolytov podla
laboratérneho profilu

— opatrnu diuretickd liecbu so snahou o euvolémiu

Specificka lie¢ba chylotoraxu — stupfiovanie krokov
podla zavaznosti:

1. nizkotukova diéta na zaklade triglyceridov so stredne
dlhym retazcom (middle chain triglycerides, MCT),
ktoré sa z Creva vstrebavaju priamo do krvi a nie do
lymfy, nezvysuju preto lymfotok cez povodie ductus
thoracicus

2. beztukova diéta s pripadnou parenteralnou substi-
tdciou tukovej emulzie

3. totdlna parenteralna vyziva bez enterélnej zlozky

4. intraveno6zna inflzia oktreotidu (synteticky analdg
somatostatinu) v davke 2 — 10 mcg/kg/h

5. prednizén 1 mg/kg/den kazdych 12 hodin (pocas
5 — 7 dni)

Najnovsim pristupom na niektorych svetovych pra-
coviskach je priame zobrazenie lymfatického systému
(magnetickd rezonancia, MR s T2 vazenim, MR lymf-
angiografia s dynamickym kontrastom, DCMRL). Po
dokaze traumatickej lézie povodia ductus thoracicus,
respektive plicneho lymfatického perfuzneho syndromu
je ucinnou liecbou katetrizacnd lymfaticka intervencia
(tzv. perkutdnna lymfatickd embolizéacia) s eliminaciou

Obrazok 4 Hlienovy odliatok odsaty z dychacich ciest
Sestrocného pacienta s plastickou bronchitidou
Material DKC, NUSCH, a. s., Bratislava
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Uniku lymfy, ktord prvi na svete zaviedol do praxe tim
z Detskej nemocnice vo Filadelfii (25).

Plasticka bronchitida

Plastickd bronchitida je zriedkavé zivot ohrozujlice
ochorenie, ktoré sa najcastejsie vyskytuje prave u pa-
cientov s kavopulmonéalnou anatomoézou (27). Je cha-
rakterizované tvorbou hustych vetviacich sa odliatkovych
mukofibrinéznych hlienov, ktoré mézu sposobit” akitnu
zavaznu obstrukciu dolnych dychacich ciest s asfyxiou
(obrazok 4). Pacient ich dokadze expektorovat alebo
musia byt bronchoskopicky odsaté. Ochorenie sa moéze
vyskytnut' tesne po operacii, ale castejsie v dlhodobom
sledovani a postihuje 2 — 5 % pacientov s FC, subklinické
formy su CastejsSie. Patofyziologicky sa uplatiuje vysoky
centralny zilny tlak, abnormality plicneho lymfatického
prietoku s prienikom lymfy do Iimenu bronchov cez
individualne pritomné spojky. Spustacom klinicky zavaz-
nych stavov méze byt respiracna infekcia (5). Ochorenie
je asociované s vyskytom chylotoraxu v skorom po-
operacnom obdobi. Hoci vySe 50 % pacientov reaguje
pozitivne na lieCbu a dosiahne remisiu, v€éasna mortalita
je vysoka (10 — 30 %) (25).

Liecba sa opiera o niekolko pilierov (9):
1. Symptomaticka liecba zamerana na uvolnenie ob-

Strukcie dychacich ciest

NajcastejSou akutnou intervenciou je bronchosko-
pické odstranenie odliatkovych hlienov, umeléd plucna
ventilacia, lokalna aplikacia trombolytik (rekombinantny
tkanivovy aktivator plazminogénu narusa fibrinové mos-
tiky udrzujuce celistvost’ odliatku), mukolytikéd (dornéza-
-alfa, N-acetylcystein) a hrudné fyzioterapia na podporu
expektoracie.
2. Protizapalova a antiinfek¢nd liecba

Epizodicky pozitivne skisenosti su s inhalacnou korti-
kosteroidnou liecbou a celkovym podavanim makrolidov
(azitromycin). Cielena liecba pripadnej respiracnej infekcie
je dolezitou sucastou zvladnutia akdtneho stavu.
3. Optimalizacia hemodynamiky

Délezita je agresivna lie¢ba hemodynamickych ana-
tomickych a funkénych rezidualnych nalezov FC vratane
optimalizacie srdcového rytmu, plicnych vazodilatancii
a diuretik (5). Pri vcasnej pooperacnej plastickej bron-
chitide sa zvazuje zvacsenie dekompresivnej fenestracie
alebo spatna konverzia na predfontanovskd hemody-
namiku. V pripade vyskytu v dlhodobom sledovani je



po vycerpani ostatnych modalit G¢innou alternativou
transplantacia srdca.
4. Cielend liecba lymfatického zlyhania

Nizkotukova diéta moze prispiet k zlepseniu sympto-
mov. Antagonisti aldosteronu mézu okrem pozitivnych
kardidlnych Ucinkov priamo prispievat’ k lymfatickej
dekongescii (28). Velmi slubné su vysledky perkutanne;j
embolizacie lymfaticko-bronchidlnych spojeni na za-
medzenie patologického retrogrddneho toku lymfy do
dolnych dychacich ciest. Intervencii predchadza podrobné
zobrazenie lymfatickych ciest pomocou DCMRL a lym-
fangiografie. Dostupna je len na vybranych svetovych
pracoviskach (29).

Exsudativna enteropatia (protein loosing
enteropathy, PLE)

Exsudativna enteropatia je ochorenie charakterizované
abnormalnymi stratami proteinov (albumin, imunoglobu-
liny, koagulacné faktory) do ¢revného limenu. Postihuje
5 - 15 % pacientov s FC v dlhodobom sledovani, pricom
patro¢na mortalita je 15 — 50 %. V multifaktorialnej etiologii
sa uplatiuje systémova vendzna hypertenzia s prenosom
vysokého tlaku do lymfatického systému creva, zvysena
tvorba lymfy v peceni a mezentériu, individualna dispo-
zicia pacienta s lymfatickymi kanalmi v blizkosti limenu
Creva a zvysena permeabilita enterocytovej membrany pri
nizkom srdcovom vydaji (znizenad perflzia, prozapalovy
stav). V dosledku strat bielkovin do Creva klesa onkoticky
tlak plazmy s rozvojom periférnych edémov, ascitu, hnacky,
malabsorpcie (edém crevnej steny), poruchy rastu, osteo-
pénie (chronickéd hypokalcémia) (30). Imunologické abnor-
mality sa vyskytuju u pacientov s jednokomorovou cirkula-
ciou uz v predfontanovskom obdobi (31). Imunodeficitny
stav je pri PLE prehibeny lymfopéniou (CD4 T-lymfocyty)
a stratou imunoglobulinov. Méze sa vyskytnut' aj krvacanie
z gastrointestinalneho traktu s naslednou anemizaciou.

PLE prebieha chronicky, casto inicidlne subklinicky.
Typické su akutne relapsy zhorSenia stavu po spustaci
ako je napriklad viréza, kedy pacient méze vyzadovat
intenzivnu lie¢bu. Liecba je prevazne symptomaticka,
Casto vSak dlhodobo neefektivna. Po stanoveni diagndzy
na zaklade klinického obrazu, laboratornych vysetreni
krvi, dékazu zvySeného alfa-1-antitrypsinu v stolici je
dolezité objektivizovat’ hemodynamicky stav a patrat
po liecitelnych reziduach FC (ECHO, katetrizacia srdca,
EKG Holter) (32).

Zahorec M. Komplikacie u pacientov...

Stratégia inicialnej liecby sa zakladd na nefarmako-
logickych pristupoch a medikamentoznej liecbe (9, 30):
— dbslednéa diagnostika a lie¢cba hemodynamickych re-

zidui vratane komorovej dysfunkcie a porich rytmu,

pri potrebe intenzivnej liecby popisané pozitivne
uc¢inky dopaminu

— nutricna podpora: nizkotukova a vysokoproteinova
diéta s restrikciou soli a tekutin, suplementacia vi-
taminov a stopovych prvkov

— tekutinovy manazment: normalizacia onkotického
tlaku (albumin — niekedy opakované infuzie); anta-
gonisty aldosterénu dlhodobo navodzuju néatriurézu
a maju protizapalové ucinky, mézu zlepSovat’ lym-
fostazu; kluckové diuretikd pomahaju v akutnej faze
zvladnut’ edémy a ascites, ale spajaju sa s rizikom
intravaskularnej hypovolémie

- symptomaticka lie¢ba hnacky — loperamid

— lokalne enteralne kortikosteroidy: peroralny bu-
desonid, dokézatelne stabilizuje hladinu albuminu
a znizuje symptomy u velkej casti pacientov

— pltcne vazodilatancia (sildenafil — okrem PVRi znizuje
aj vaskularnu rezistenciu mezentrickych artérii)

— nefrakcionovany heparin subkutanne, je efektivny len
u Casti pacientov (mozny deficit heparan sulfatu v stene
enterocytov), preto sa odporuca liecebny pokus na tri
mesiace, moze sa uplatiovat’ aj protizapalovy Ucinok

— oktreotid (depotny, intramuskuladrne kazdé Styri
tyzdne) — synteticky bioaktivny peptid somatostatinu
znizuje motilitu ¢reva a tym hnacku, znizuje lymfaticky
tok a inhibuje resorpciu triglyceridov
V invazivnej liecbe moze pomoct Easti pacientov ka-

tetrizacné vytvorenie fenestracie respektive chirurgicka

(33) alebo katetrizacna (34) exkltzia brachiocefalickej

vény z FC (znizenie tlaku v mieste vlstenia ductus

thoracicus). Moderné lymfatické intervencie (uzatvore-
nie lymfointestinalnych spojok z pecene a mezentéria)
zaznamenali tieZz vyznamny klinicky Uspech. (25). V juni

2022 vykonal v Bratislave expertny tim z Filadelfie prvd

perkatetrizacnu dekompresiu torakalneho duktu v kon-

tinentalnej Eurdpe u 27-ro¢ného slovenského pacienta

s FC a multikompartmentovym lymfatickym zlyhanim

(PLE, ascites, vypotky, edémy) (obrazok 5). Pacient je

do februara 2023 v remisii lymfatickej insuficiencie

s vyrazne zlepsenou kvalitou zivota. Najkonzistentnejsi

efekt na remisiu PLE pri absencii dlhodobych vysled-

kov novych lymfatickych intervencii ma transplantacia
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Obrazok 5 Angiografické zobrazenie perkutanne katet-
rizacne vytvorenej arteficialnej extraanatomickej spojky
medzi [avou subklavidlnou vénou a uskom lavej predsie-
ne (Cervené sipky) s cieflom zniZenia tlaku v centralnom
lymfatickom systéme 27-rocného pacienta s exsudativnhou
enteropatiou (dekompresia Ustia ductus thoracicus)
Zelena Sipka — stent v descendentnej aorte pacienta. Material DKC,
NUSCH, a. s.. Bratislava.

srdca. Pre jej Uspech je nevyhnutna vcasna indikacia,
lebo dlhodoba zavaznd morbidita s imunodeficitom
a sarkopéniou prispieva k vysokej peritransplantacnej
mortalite (35).

Hepatopatia (Fontan associated liver disease,
FALD)

FALD je definovand ako abnormality v Strukture
a funkcii pecene, ktoré su désledkom FC a nie iného
chorobného procesu. Rozny stupen fibrozy pecene je
univerzadlnym nalezom pacientov s FC uz v adolescent-
nom veku. Napriek podobnosti s kongestivnou hepa-
topatiou pri pravostrannom zlyhani srdca u dospelych,
FALD je ovela komplexnej$im ochorenim s multifakto-
rialnou etioldgiou, na ktorej sa podiela efekt alteracie
hemodynamiky od novorodeneckého veku, opakované
chirurgické vykony na mimotelovom obehu a cyan6za
v prvych rokoch zivota. Za hlavny faktor sa stale povazuje
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vyznamny vzostup centralneho zilného tlaku po fonta-
novskej operacii. Fibrotické ukladanie kolagénu v peceni
moze prejst do cirhdzy. Hepatocelularny karcindm sa
diagnostikuje u 1,3 % pacientov s FC priemerne vo veku
30 rokov, pricom najmladsi pacient mal iba 12 rokov.
Nalez hypervaskuldrnych nodulov (fokalna nodulédrna
hyperplazia) zachyteny na MR alebo CT je dosledkom
kompenzacnej arterializacie hepatéalneho prietoku pri
stazenom odtoku z hepatalnych vén (36).

FALD je asociovana s mortalitou, preto stupen posko-
denia pecene je dolezity pre prognostikaciu pacientov.
Skrining a monitoring progresie FALD je narocny, lebo aj
pacienti s pokroc¢ilym ochorenim st ¢asto asymptoma-
ticki a s takmer normalnymi laboratérnymi pecenovymi
testami. Dekompenzovana cirhdza s encefalopatiou alebo
krvacanim z varixov je zriedkava. Prvé laboratérne zndmky
FALD st mierna elevacia INR, aktivovaného parcidlneho
tromboplastinového casu (aPTT), gamaglutamyltransfe-
razy a bilirubinu. Trombocytopénia moéze signalizovat
zvySeny portalny tlak a konzumpciu dosticiek v slezine.
Zvyseny alfa-fetoprotein v sére je véasny biomarker kar-
cinébmu, preto sa od adolescentného veku skriningovo
sleduje. V zobrazovani sa vyuziva ultrazvuk, elastografia,
MR a CT. Pri katetrizacii je mozné odmerat tlakovy gra-
dient medzi portalnym zilovym tlakom a volnym tlakom
v hepatalnych vénach. Zlatym Standardom kvantifikacie
kolagénovej prestavby pecene je biopsia. Nalezy zo-
brazovacich a histologickych studii vsak jednoznacne
nekoreluju s funkénou rezervou pecene, a teda klinickou
zavaznostou FALD (37).

Neustala snaha o optimalizaciu FC je najlepSou pre-
venciou zavaznej FALD. Odporuca sa Uplna abstinencia
alkoholu a prevencia obezity. U pacientov s cirhézou
je typicky sklon ku krvacaniu a znizenej systémovej
vaskularnej rezistencii. Tieto faktory sa pravdepodobne
spolupodielaju na zvySenej vcasnej mortalite pacientov
s pokrocilou FALD po transplantacii srdca. Niektoré centra
indikuju u pacientov so zlyhavajucou FC a dokézanou
cirhdzou kombinovanu transplantaciu srdca a pecene (38).

Trombdza a krvacanie
Tromboembolické komplikacie (TE)

Incidencia TE komplikacii po fontanovskej operéacii
je referovanad s vysokou variabilitou v rozmedzi 20 -



30 % celkového vyskytu a 5 — 10 % klinicky vyznam-
nych TE komplikacii. Mortalita klinicky vyznamnych TE
komplikacii dosahuje az 25 %. Trombdza systémového
vendzneho rieciska sa Casto prejavi vypotkami, ascitom,
opuchmi a nizkym srdcovym vydajom. Extrakardialny
tromboembolizmus postihuje najma plucne riecisko
a CNS (18, 39). FC s postihnutim vsetkych zloziek
Virchowovej triddy predstavuje rizikovy substrat pre
tvorbu trombov. Dysbalancia pro- a antikoagulacnych
faktorov je dokumentovana uz u novorodencov s jed-
nokomorovu cirkulaciou (40). Poskodenie endotelu
opakovanymi chirurgickymi vykonmi, implantacia cu-
dzorodych materidlov, spomaleny systémovy vendzny
navrat, predsienové arytmie, vrodena nerovnovaha
pro- a antikoagulacnych proteinov, dysfunkcia pecene
a zvysSené straty proteinov ¢revom (pri PLE) su dispo-
zi¢né faktory TE. Celozivotna antitromboticka profylaxia
je indikovana u vsetkych pacientov s FC pokial netrpia
krvacavym stavom (5). Metaanalyza publikovanych dat
preukédzala zmysluplnost' tohto pristupu s redukciou
vyskytu vyznamnej trombdzy u pacientov s profylaxiou
oproti pacientom bez profylaxie (41). Nie je preukazana
superiorita antikoagulacnej profylaxie (warfarin, cielové
INR 2-3) oproti kyseline acetylsalicylovej (3 — 5 mg/kg/
den, dospeli 81 — 100 mg). Vacsina pracovisk a aktualne
odporucania pre deti aj dospelych s FC preferuju kyse-
linu acetylsalicylovd u vsetkych pcientov s FC, pricom
warfarin je rezervovany pre pacientov v sekundarnej
profylaxii a pri vyznamnych rizikovych faktoroch (na-
priklad arytmia, zavazna dysfunkcia komory) (42). Pre
absenciu dostato¢nych dokazov nie su v tejto skupine
pacientov zatial Standardne odporucané nové peroralne
antikoagulancia (24), ale mnozia sa data s klinickymi
skusenostami u deti a dospelych s FC (41, 43).

Hemoptyza

Akutna hemoptyza je vzacnou Zivot ohrozujlcou
komplikaciou u pacientov s jednokomorovou cirkulaciou
v dlhodobom sledovani. Postihuje asi 1 — 2 % fonta-
novskej populacie. Zdrojom krvacania su vetvy bronchi-
alnych artérii, ktoré mézu arodovat’ sliznicu priedusiek.
Kompenzacna tvorba aortopulmonalnych kolateral je
typickou ¢rtou FC, najma pri sklone k poklesu saturacie
kyslika hlbsie pod 90 %. Chronickad hypoxémia a zvyseny
venozny tlak potencuju angiogenézu. Agravujicim fakto-
rom je antitrombotickéd profylaxia u vSetkych pacientov
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s jednokomorovu cirkulaciou, ¢o prispieva k tazSiemu

zastaveniu krvécania. Zavazné pripady koncia akdtnou

respiracnou insuficienciou (44).
Liecba zahfna:

- kyslik, antitusika (napriklad kodein)

— ventilacnu podporu podla klinického nélezu, trans-
fuziu podla laboratérneho nalezu

— bronchoskopické odsatie krvi a koagul, lokalizaciu
krvacania (plucny segment), vyplach dychacich ciest
vazokonstrikénymi latkami (studeny fyziologicky
roztok, riedeny roztok katecholaminov, terlipresin),
tamponadu, pripadne zavedenie baldnikového ob-
turadtora do postihnutého miesta dolnych dychacich
ciest

— hemostypticku liecbu v pripade koagulopatie v labo-
ratornom obraze a hemoptyzy s kardiorespiracnou
instabilitou (u deti s cystickou fibrézou a hemoptyzou
sU Udaje o efektivnom pouziti tranexamovej kyseliny)
Klacovy vyznam ma katetrizacia srdca s cielenou

angiografickou identifikaciou a naslednou embolizaciou

aortopulmonalnych kolateral, respektive dilatovanych

Obrazok 6 RTG snimka hrudnika u patrocného dietata
po opakovanych stavoch zavaznej hemoptyzy. Vizuali-
zované koily v peribronchialnych artériach po opa-
kovanych katetrizacnych intervenciach

Material DKC, NUSCH, a. s., Bratislava.
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bronchialnych artérii, pripadne kolateral prestupuju-
cich pohrudnicu, a to najma v oblasti postihnutého
plicneho laloka (obrazok 6). Jedinou potencialne
kauzalnou lie¢bou je optimalizacia FC s redukciou
hypoxémie a zvysenych vendznych tlakov vo fonta-
novskom riecisku (9).

Dalsie komplexné aspekty starostlivosti o pa-
cientov s FC

Rizikové faktory chronickej renalnej dysfunkcie u pa-
cientov s FC sa kumuluju pocas celého zivota. SU nimi
epizdédy nizkeho srdcového vydaja, nefrotoxické lieky,
operacie v mimotelovom obehu, pouzitie kontrastnej
latky pri zobrazovacich vysetreniach a cyanoticka ne-
fropatia pri dlhodobej neziaducej desaturécii. Incidencia
stupa vekom. Markerom chronickej renélnej dysfunkcie
sU znizena glomerularna filtracia, proteinuria a mikroal-
bumindria. V sledovani glomerularnej filtracie pacientov
so sklonom k sarkopénii sa vyuziva cystatin C. Dolezité
je zvazovat subklinické formy renalnej dysfunkcie pri
planovani vykonov v celkovej anestézii a s pouzitim
kontrastnej latky (5).

Pacienti s FC castejSie trpia chronickou venéznou
insuficienciou dolnych koncatin, ¢o je prirodzenym
dosledkom systémovej vendznej hypertenzie. Klinicky
vyznamné formy sa vyskytuju az u 20 % pacientov vo
veku 30 — 40 rokov (45).

Kostna denzita a svalova masa su v tejto skupine ludi
Casto znizené. Odporlca sa sledovanie kostnej denzity
osteodenzitometriou, a to najma u rizikovych pacientov
(lie¢ba warfarinom, kortikoidmi). Je velmi dolezité udr-
Ziavat' dostatocny prijem kalcia, vitaminu D a venovat' sa
pohybovému tréningu vratane silového podla individual-
nej tolerancie. Pravidelna Sportova aktivita a systematicky
tréning (dynamicka aj statickd zataz, dychové cvicenia)
su spojené so zlepsenim hemodynamickych parametrov,
tolerancie fyzickej zataze, kvality Zivota a s prevenciou
obezity u pacientov s FC (46).

Mnohé mladé zeny s FC celia prirodzene rozho-
dovaniu o pripadnom tehotenstve. Pri nefyziologickej
hemodynamike ide o rizikovy, ale nie nemozny scenar.
Délezity je optimalny stav vSetkych komponentov FC
a funkcie ostatnych organov, podmienkou Uspechu je
podrobné kardiologické sledovanie pocas gravidity. Je
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dolezité pred pocatim vysadit” potenciadlne teratogénne
lieky (ACE inhibitory, warfarin) a optimalizovat’ Zivotospra-
vu a nutri¢ny stav vratane mikronutrientov (napriklad
kyselina listova) pred planovanou koncepciou. Buduce
matky s FC sU zatazené zvysenym rizikom srdcového
zlyhavania, arytmii a TE komplikacii pocas gravidity
(25 %). Dlhodoby vplyv gravidity so zvySenou objemo-
vou zatazou FC je zatial nezndmy. Bolo zaznamenané
zvysené riziko potratu, prematurity a nizkej pérodnej
hmotnosti plodu (25 —= 55 %). V pripade pritomnosti
akychkolvek rizikovych faktorov a komplikacii FC sa
tehotenstvo neodporuca (5, 24). Je velmi dolezité véas
otvorit tému potencialnej gravidity, ale aj antikoncepcie
s dievCatami a ich rodinami pri kardiologickych kon-
trolach este pred transferom starostlivosti od detského
k dospelému kardiolégovi. Hormonalna antikoncepcia
potencialne zvySuje riziko trombdzy u zien s FC v po-
rovnani s ostatnou populaciou (47).

Profylaxia infekénej endokarditidy sa vSeobecne
odporuca pacientom Sest mesiacov po implantacii
umelého materialu (extrakardialny fontanovsky konduit).
U pacientov s FC su casto dlhodobou indikaciou profy-
laxie rezidualny skrat (otvorena fenestracia), respektive
cyandza v dbsledku inych pricin (napriklad veno-veno6zne
kolateraly, pllicne artériovendzne malformacie, dysfunkcia
plicneho parenchymu). Zriedkavejsie priciny celozivotnej
indikacie profylaxie su implantovana chlopriova nahrada
a sekundarna profylaxia po prekonani endokarditidy
(24, 48).

Zaver

Napriek mnohym uskaliam a rizikdm uvedenym
v tomto texte, intervencna liecba pacientov s jed-
nokomorovou VCHS cestou fontanovskej paliacie je
pozoruhodnym uUspechom kardiovaskularnej mediciny
posledného polstorocia. Na zaciatku tohto pribehu asi
malokto predpokladal, Zze novorodenci a deti s tak za-
vaznym zivot ohrozujdcim vrodenym ochorenim budu
prezivat’ dlhé desatrocia s casto velmi dobrou kvalitou
Zivota, ukoncenym vzdelanim, pracovnym zaradenim
a zalozenou vlastnou rodinou. Tato skuto¢nost’ prinasa
nové vyzvy v podobe predpokladanych aj prekvapivych
klinickych nasledkov dlhodobej nefyziologickej cirkulacie.
Poctivy zber Udajov a ich analyza spolu s neustalym



pokrokom v medicine mozu priniest” zlepsenie vysled-

kov lie¢by a zZivotnej perspektivy pre deti a dospelych

s jednokomorovou cirkulaciou.

Clanok vznikol bez grantu a finan¢nej podpory.
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