Fallotova tetralogie

Fallotova tetralogie je spolu s transpozici velkych tepen nej¢asté;jsi
cyanotickou/kritickou vrozenou srdecni vadou. Je charakterizovana
kombinaci 4 anomalii:

1. Defekt komorového septa;

2. Aorta nasedajici na defekt septa;

3. stendza plicnice - infundibularni ¢i valvularni, mdze byt pritomna i
hypoplazie kmene a vétvi plicnice;

4. hypertrofie pravé komory (PK).

Pokud je pritomen navic jesté defekt septa sini, hovorime o Fallotové
pentalogii.

Tato kombinace zpUsobuje snizeny plicni prtok a cyandzu. Cyandza je
(odkyslicend) se tak vypuzuje do nasedajici aorty (pravo-levy zkrat).
Stendza plicnice a hypertrofie pravé komory zpravidla progreduji a
soucasné se prohlubuje hypoxemie. Nékdy mize dojit az k sekundarni
atrézii plicnice s tézkou cyandzou a vyvojem mnohocetnych aorto-
pulmonalnich kolaterdl. Naopak, pfi leh¢i stendze plicnice nemusi byt
cyandza tézka a pacient se mlze dozit dospélosti i bez operace (tzv.
rGzovy Fallot).l!!

Obstrukce odtoku krve plicnici m@ze nékdy vést az k Gplnému uzévéru,
¢imz vznika klinicky obraz hypoxickych zachvata (tzv. spelling). Dité
nahle prosedne/promodré (klze, nehty, rty) po placi ¢i krmeni nebo pri
neklidu. Tyto zachvaty jsou nej¢astéjsi u kojencl kolem 2. az 4. mésice
véku. Prvni pomoc spociva v ulozeni na bok a pfitazeni kolen k hrudniku

(starsi déti si v té&chto situacich instinktivné sednou do dfepu).?!

Chirurgické Feseni zavisi na véku a velikosti ditéte, anatomii plicniho
cévniho recisté, velikosti anulu pulmonalni chlopné, stupni hypertrofie
pravé komory, anatomii korondrnich arterii a pritomnosti pridruzenych
srde¢nich vad. Optimalni je primarni korekce mezi 2. a 12. mésicem véku,
a to transatridini korekce, pfi které se resekuje infundibuldrni stenéza a
uzavre VSD pres pravou sif a plicnici. Po chirurgické korekci pretrvava
riziko pozdnich komplikaci, jako je stenéza plicnice, insuficience chlopné
plicnice, arytmie a pravostranné srde¢ni selhani.t3!

Klinicky obraz

Cyanéza,

srdecni selhavani,

neprospivani,

namahova dyspnoe s Ulevou pri sedu do drepu,

DEXTROPORICE AORTY

ETENGTA TRUNCUS PULMDMALES

DEFEXT KOMORDVERD SERTA. . ‘ J)

TPERTRCRIE SRR MOMORY

Popis defekt

komorového septa
dextropozice aorty
stendza plicnice
hypertrofie pravé
komory

Diagnostika echokardiografie,

EKG (hypertrofie
pravé komory),
systolicky Selest
nad plicnici,
angiografie

Progndéza nelécena:

pravolevy zkrat,

chronicka cyandza,

polycytémie
Klasifikace a odkazy

MKN Q21.3 (https://mkn

10.uzis.cz/prohlize
c/Q21.3)

paroxysmalni hypercyanotické zachvaty (neboli hypoxické zachvaty); trvaji minuty az hodiny.

Systolicky Selest je dany pritokem krve zGzenym infundibulem, pfi zadchvatu zmizi (!).

Kromé hodné tézkych forem tetralogie vidime cyandézu az v dobé zvySené télesné aktivity v druhé poloviné prvniho

roku. Pokud trva cyanéza dlouho, vyvinou se palickovité prsty.

Hypoxicky zachvat je zplsoben prechodnou nadmérnou kontrakci svaloviny vytokového traktu pravé komory
(infundibula), ktery zvyrazni stendzu truncus pulmonalis, zmensi pratok krve plicnim recistém, zvétsi pravolevy

zkrat komorovym defektem a do aorty se dostane vétsi podil desaturované krve. Malé déti (novorozenci, kojenci)
maji pri hypoxickém zachvatu prohloubené a zrychlené dychdéni, vyraznou cyanézu, pld¢ou a mohou dokonce ztratit
védomi. U batolat a vétSich déti nejsou zadchvaty tak dramatické, donuti je usednout do drepu; v podrepu se zvysi

Zilni navrat a zvys$i se odpor v perifernim arteridlnim fe¢isti, ¢imz se zvysi pritok plicemi.[!

Prirozeny pribéh je vzdy nepfiznivy, cyandza progreduje, dochazi k embolizacim do mozku.

Diagnoza

Echokardiografie,
EKG; hypertrofie pravé komory,
systolicky Selest nad plicnici,

komplikované formy je tfeba vySetfit angiograficky (hlavné plicni recisté).
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Prekordium je klidné, druha ozva tichd, prltokem krve stenotickym infundibulem vznika systolicky Selest (je slySet
podél levého okraje sterna).

Terapie

Hypoxické zachvaty Ize prechodné ovlivnit beta-blokatory, novorozencim s kritickou hypoxémii podadvame
prostaglandin E1 k udrzeni prichodnosti duceje. Nékteré stavy jsou vhodné k urgentni baldnkové valvuloplastice.

Potvrzena Fallotova tetralogie je vzdy indikovéana k operaci:

= korektivni operace: indikujeme ji pldnované v batolecim véku - odstranéni stenézy a rozsireni vytokové
¢asti pravé komory infundibulektomii, uzavér defektu komorového septa zaplatou a plastika plicnice.!!
Funkéni vysledek byva vyborny a trvaly. Protétim stenotické chlopné mlze vzniknout regurgitace (nizsi
vykonnost pacient().

= paliativni operace: spojka mezi plicnici a a. subclavia - modifikovanda spojka dle Blalocka-Taussigové nebo
spojka Gore-Tex® protézou (PTFE 5-6 mm).[®!

Prognoza

Nelécend Fallotova tetralogie je provazend pravolevym zkratem, chronickou cyanézou a polycytémii. Je predispozici
ke vzniku ischemické cévni mozkové prihody, mozkového abscesu, bakterialni endokarditidy a méstnavého
srdecniho selhani.
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Souhrnné video
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TETRALOGY oF FALLOT
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Video v angli¢tiné, definice, patogeneze, pfiznaky, komplikace, |é¢ba.

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢lanky

= Vrozené srdecni vady
= Ziskané srdecni vady
= Centrdlni cyandza
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Externi odkazy
= Fallotova tetralogie (Ceska wikipedie)

= Tetralogy of Fallot (anglickd wikipedie)
= Tetralogy of Fallot (video na youtube.com) (https://www.youtube.com/watch?v=uHv2RHnTp)g)
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