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Zoznam skratiek a vymedzenie zakladnych pojmov

ACEI inhibitor angiotenzin konvertujuceho enzymu

ASD defekt predsiefiového septa

AV chlopne atrioventrikularne chlopne

AVSD atrioventrikularny septalny defekt

AVVI AV valve index

CT angiografické vySetrenie vySetrenie pocitacovou tomografiou (computed tomography)
DKC NUSCH Detské kardiocentrum, Narodny ustav srdcovocievnych chordb
EKG elektrokardiogram

IE infek¢na endokarditida

LV lava komora

LVOT vytokovy trakt I'avej komory

MRI vySetrenie vySetrenie magnetickou rezonanciou

N - CPAP nazéalny CPAP (konStantny pozitivny tlak v dychacich cestach)
RTG rontgen

RVOT vytokovy trakt pravej komory

SDTP Standardny diagnosticky a terapeuticky postup

UVvP umela ventilacia plic

VSD defekt komorového septa

Predmetom tohto §tandardného diagnostického a terapeutického postupu (SDTP) je AVSD
bez pridruzenych inych srdcovych chyb a bez vzniku Eisenmengerovho syndromu. Takisto
nie je predmetom tohto Standardu ani komplexna problematika AVSD a jednokomorovej
cirkulacie. Tento SDTP je uréeny pre postup pri diagnostike a terapii AVSD od prenatélneho
obdobia aZ do ukoncenia 18. roku Zivota.

Kompetencie

Gynekolog - v kompetencii gynekologa je prenatdlny skrining vrodenych chyb. Optimalny
minimalny vek plodu na stanovenie diagnézy AVSD je 20. gestacny tyzden. V pripade
podozrenia na AVSD je potrebné Specializované prenatilne echokardiografické vySetrenie
pediatrickym kardiologom. Porod moéze byt realizovany v rajonnej nemocnici, z dévodu
zachyteného AVSD bez kardidlnej dekompenzacie nie je indikovany cisarsky rez.

Neonatolég - v kompetencii neonatoldéga je vykonat’ postnatilny skrining vrodenych chyb,
ako aj odporucit’ echokardiografické vySetrenie u vSetkych novorodencov s Downovym
syndrémom.



Pediatricky kardioldég - v kompetencii pediatrického kardioldga je predoperacna a pooperacna
starostlivost’ o deti a adolescentov s AVSD, ako aj ich dlhodobé poopera¢né sledovanie.
Kardiochirurg - v kompetencii Kkardiochirurga je operacna korekcia vrodenej chyby,
ako aj riesenie rezidualnych nalezov, ktoré nie su riesite'né konzervativne alebo interven¢nou
katetrizaciou.

Pediater - v kompetencii pediatra je v su¢innosti s pediatrickym kardioldégom komplexné
sledovanie vyvoja deti a adolescentov s AVSD nielen z hl'adiska moznych kardiologickych
rezidualnych nalezov, ale aj sledovanie celkového zdravotného stavu, prospievania
a psychomotorického vyvoja. V pripade potreby pediater alebo detsky kardiolog individualne
odporu¢i konzultaciu inych Specialistov: psychologa, Specidlneho pedagdga, liecebného
pedagoga, rehabilitacného lekara, klinického logopéda, klinického genetika a inych.

Uvod

AVSD je Casta vrodena srdcova chyba, pre ktoru je typické spolo¢né atrioventrikularne spojenie
(obe predsiene ustia do jednej spolocnej atrioventrikularnej chlopne, pri AVSD nie je mozné
hovorit’ o mitralnej alebo trikuspidalnej chlopni, len o mitralnej a trikuspidalnej ¢asti spolo¢ne;j
chlopne). Predstavuje spektrum srdcovych chyb s variabilnou uroviiou skratu (od jednoduchého
primum defektu predsieniového septa az k vel'kému komorovému defektu). U vSetkych jeho
foriem je pritomny deficit atrioventrikularneho septa, ich variabilita je spésobena len polohou
spolo¢nej AV chlopne (1, 2, 3). (Obrazok ¢. 1).

Obrazok ¢. 1
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Obrazok 1 — Grafické znazornenie réznych typov AVSD podla polohy spolo¢nej AV chlopne.
Kompletny AVSD so skratom na predsieriovej aj komorovej Urovni.

Inkompletny AVSD so skratom len na predsienovej Urovni

Intermediarna forma AVSD, so skratom na predsienovej aj komorovej irovni, komorovy
defekt je restrikény

Zriedkava forma, len s pritomnostou komorového defektu

Zriedkava forma bez skratu, pritomna je len spolo¢na AV chlopna
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Kvalita dokazov a sila odporuceni

V tomto SDTP je kvalita dokazov a sila odporuéeni uvadzana podl'a nasledujucich kritérii:
Trieda | — pripady, kedy je dokaz a/alebo vSeobecna dohoda, ze dany vykon alebo liecba
su prospesné, uzito¢né alebo efektivne.

Trieda Il — pripady, kedy nie je zhoda o uzito¢nosti a efektivnosti daného vykonu alebo liecby,
- trieda lla — prevazuje nazor o uzitoc¢nosti/efektivite danej liecby alebo vykonu



- trieda 1lb — prevazuje nazor o nedostato¢nej uzitocnosti/efektivite danej lieCby/vykonu.
Trieda Il — pripady, kedy je dokaz a/alebo vSeobecna zhoda, ze vykon alebo liecba
nie je uzito¢na a efektivna, v niektorych pripadoch méze byt aj skodliva.

Sila dékazu A — data su ziskané z viacerych randomizovanych klinickych Stadii
alebo metaanalyz
Sila dékazu B - data st =ziskané =z jednej randomizovanej klinickej Stadie
alebo nerandomizovanych stadii
Sila dokazu C — len konsenzus ndzorov expertov, pripadové Stadie alebo Standardy
starostlivosti.

Prevencia

Primarna prevencia nie je moznd. Rodindm, v ktorych sa vyskytli jedinci s vrodenou chybou
srdca alebo Downovym syndrémom, je potrebné odporucit’ prenatilne echokardiografické
vySetrenie plodu a genetické poradenstvo (trieda I, sila odporuceni C). Riziko rekurencie
vyskytu akejkol'vek srdcovej chyby u prvostupiiovych pribuznych rodiny, kde sa vyskytol
AVSD je 3,3 % (4).

Epidemiologia

AVSD je pomerne Castd vrodena chyba srdca, tvori 4 — 5 % vSetkych srdcovych chyb
a je najcastejSou srdcovou chybou u pacientov s Downovym syndromom (40 % pacientov
s Downovym syndromom ma AVSD, vo vicSine jeho kompletnu formu) (5).

Patofyziologia

1. Prenatalna hemodynamika
Prenatalne je pri kompletnej forme AVSD skrat na predsiefiovej aj komorovej Grovni maly.
Pri vyraznej insuficiencii spolo¢nej AV chlopne méze dojst’ u plodu k srdcovému zlyhaniu
a vzniku zavaznych vypotkov. Inkompletna forma AVSD bez zavaZnej insuficiencie AV
chlopne sa prenatalne neprejavi.

2. Postnatalna hemodynamika
Bezprostredne po narodeni eSte pred poklesom plucnej cievnej rezistencie su skraty
na predsienovej a komorovej Urovni malé. Postupne, ako klesd pl'icna cievna rezistencia,
sa zvyraziuje l'avo - pravy skrat na predsieniovej aj komorovej Grovni a objavuju sa znamky
kongestivneho srdcového zlyhania. Velkost' komorového skratu je determinovand plucnou
vaskuldrnou rezistenciou a velkost' predsienového skratu relativnou poddajnostou pravej
komory. Pri si€asne pritomnej obstrukcii vytokového traktu I'avej komory alebo koarktacie
aorty sa zvyraziiuje 'avo - pravy skrat. Obstrukcia vytokového traktu pravej komory naopak
zvyraziuje pravo - lavy skrat. Uvedené skraty spdsobuju objemové pretazenie oboch komor,
ktoré je eSte zvyraznené v pripade pritomnosti zavaznej regurgitacie spolo¢nej A - V chlopne
(mala regurgiticia je pritomna takmer vzdy). V pripade velkych skratov bez vcasnej
chirurgickej korekcie dochadza u pacientov s AVSD vel'mi rychlo (¢asto po 1. roku) ku vzniku
plicnej cievnej obstrukénej choroby s fixovanou plicnou hypertenziou. K tomuto stavu
dochadza skor, ako pri izolovanych komorovych defektoch. Pacienti s Downovym syndromom



a AVSD maju zvysené riziko vzniku pl'icnej cievnej obstrukénej choroby v prvom roku zivota
(stvis s chronickou obstrukciou dychacich ciest a hypoventilaciou).

Klasifikacia

Celosvetovo existuje urcita variabilita v rozdeleni jednotlivych anatomickych typov AVSD
avich nomenklatire. V uvedenych SDTP uvadzame v nasich podmienkach najdastejsie
pouzivané delenie na:
- kompletny AVSD,
- inkompletny AVSD,
intermediarny AVSD.

1. Kompletna forma AVSD:
Pri kompletnej forme AVSD je pritomny ostium primum defekt predsieniového septa (ulozeny
antero - inferiérne od okraja fossa ovalis v blizkosti AV chlopni) a vtokovy (tzv. inlet) defekt
komorového septa. Miesto dvoch oddelenych AV chlopni je pritomné spolo¢na AV chlopia
S0 spolocnym anulom, ktord mé v typickom pripade 5 cipov: I murdlny cip nad pravou
komorou, 1 antero - superiorny cip nad pravou komorou, 1 murdlny cip nad lavou komorou
adva cipy premostujuce vrchol komorového septa: horny a dolny). Dolny premostujuci cip
chlopne ma upony na vrchol komorového septa, upony horného premostujiuceho cipu spolocnej
chlopne su variabilnejsie. Cipy mozu byt lalocnaté, zhrubnuté, dysplastické. Pre chirurgov ma
vyznam klasifikacia podla Rastelliho na typ A, B a C (podla polohy horného premostujiceho
cipu). Komplexnou anatémiou tejto spolo¢nej chlopne je sposobena odlisna poloha aortalne;j
chlopne pri kompletnej forme AVSD. (Aorta nie je vmedzerend medzi mitrdlnu a trikuspiddalnu
chlopnu, ale dostava sa vyssie, ¢im sa predlzuje vytok z lavej komory a pripomina husi krk).
V niektorych pripadoch sa vyskytuji aj abnormality papilarnych svalov (ich posun
alebo pritomnost len jedného papilarneho svalu). Takisto sa mézu nachddzat vizivové mostiky
aj medzi cipmi lavej (vynimocne aj pravej) Ccasti spolocnej chlopne, ktoré vytvoria
dve alebo viaceré orificia chlopne.

2. Inkompletna forma (synonymum parcialna) AVSD:
Pri inkompletnej forme AVSD je pritomny ostium primum defekt predsieniového septa
aspolocnd AV chlopiia, s dvomi orificiami, ktoré¢ st oddelené védzivovym mostikom
(tato chlopna sa vSak nepodoba na normalnu mitralnu a trikuspidalnu chlopiiu), pritomny byva
tzv. cleft (razstep) predného cipu mitralnej chlopne vel'mi ¢asto spojeny s jej insuficienciou.
Ked'Ze chlopna je v kontakte s vrcholom komorového septa, nie je pritomny komorovy defekt.

3. Intermediiarna forma (synonymum prechodni) AVSD:
Pri intermedidrnej forme je pritomny ostium primum defekt predsieniového septa, vtokovy
defekt komorového septa a spolocnd abnormalna AV chlopiia, s 2 orificiami. Pri tejto forme
sa viaceré Slasinky z horného premostujiceho cipu chlopne upinaju na komorové septum,
preto je defekt komorového septa zvicsa restrikény alebo moze byt aj Gplne uzatvoreny. Inym
typom klasifikacie je rozdelenie podl'a balansovanosti predsieni a spolo¢nej chlopne.



Balansovany AVSD:
Pri balansovanom AVSD je predsieniové septum ulozené v strede s rovnomernou distribuciou
predsieiiového toku cez lavu a prava stranu spolo¢nej chlopne, spolo¢né atrioventrikuldrna

chlopna nasada rovnomerne nad obe komory.

Dysbalansovany AVSD:
Dysbalancia pri AVSD mdze vzniknut na predsiefiovej alebo chlopiiovej tirovni. Dysbalancia
na chlopnovej trovni je Castejsia.

Obrazok €. 2 Pri dysbalancii na predsiefiovej urovni je predsienové septum posunuté smerom
doprava (dvojvytokova l'ava predsien) alebo dol'ava (dvojvytokovéa prava predsieii)
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Obrazok 2

A. Na predsiefnovej Urovni balansovany AVSD
B. Posun interatridlneho septa smerom dolava (dvojvytokova prava predsien)
C. Posun interatrialneho septa smerom doprava (dvojwiokova lava predsien)

Pri dysbalansovanom AVSD na Grovni spolo¢nej chlopne je spolo¢na AV chlopia ulozena
nerovnomerne nad pravu alebo 'ava komoru, o méze byt’ spojené s variabilnou hypoplaziou
jednej z komor. Zavaznost’ dysbalancie chlopne nemusi nutne koreSpondovat’ so zavaznost'ou
komorovej hypoplazie.

Dysbalancia sa vyskytuje priblizne v 10 - 15 % pripadov AVSD (6, 7). Castejsia je dysbalancia
AV chlopne v neprospech jej lavej Ccasti, spojenej s dominanciou pravej komory
(v jej extrémnej podobe ide o hypoplasticky l'avokomorovy syndrom). Hypoplazia Tavej
komory je velmi <casto spojend s obStrukciou vytokového traktu Tavej komory
alebo s koarktaciou aorty.

PridruZené srdcové chyby:
Pri atrioventrikularnom septalnom defekte mézu byt pridruzené aj iné srdcové anomalie:
- obstrukcia vytokového traktu 'avej komory,
- koarktacia aorty,
- Fallotova tetralogia,
- perzistujuci artériovy duktus,
- AVSD ako sucast'ou komplexnych srdcovych chyb, napriklad izomerizmu.




ManaZment komplexnych foriem AVSD nie je sa¢astou tohto SDTP.

Klinicky obraz
1. Kompletna forma AVSD:

Novorodenci s kompletnou formou AVSD maji spociatku vyssiu plicnu cievnu rezistenciu
a su preto asymptomaticki. Po fyziologickom poklese pl'icnej cievnej rezistencie zacnu byt
symptomaticki a maja priznaky kongestivneho srdcového zlyhania. Cas vzniku priznakov
je individualny, zvic¢sa sa tak deje po prvych 2 - 4 tyzdioch po narodeni. U ¢asti novorodencov
a dojciat (najcastejSie s Downovym syndromom) neddjde k fyziologickému poklesu plticnej
rezistencie, ktora ostava vysoka a preto st tito pacienti len malo symptomaticki a srdcova chyba
sa u nich diagnostikuje neskoro. Toto je jednym z dovodov na rutinny kardiologicky skrining
u vSetkych pacientov s diagnostikovanym Downovym syndromom. Ku klinickym priznakom
patri tachykardia (Casto s pulzaciou prekordia), tachydyspnoe, hepatomegalia, vyrazné potenie
(hlavne pri piti), neprospievanie. Koza byva ruzova alebo mierne cyanotické (cyan6za sa méze
pri placi zvyraziiovat)). Auskultacne je zvicSa pritomna akcentovand I. ozva s razstepom II.
ozvy a akcentaciou jej pulmonalnej komponenty. Selest je pri AVSD variabilny, jeho charakter
zavisi od velkosti VSD a regurgitdcie AV chlopne. M6zu byt pritomné Casté respiracné
infekcie.

2. Inkompletna forma AVSD:
Pri inkompletnej forme AVSD su pacienti ¢asto asymptomaticki alebo maji priznaky podobné
ako pri jednoduchom predsieiovom defekte. MozZu trpiet’ CastejSimi respiraénymi infekciami.
V pripade zavaznej mitralnej regurgitacie sa moze objavit’ kardidlna dekompenzacia.

3. Intermedidrna forma AVSD:
Klinicky obraz zavisi od velkosti predsienového a komorového defektu a zavaZnosti
regurgitacie AV chlopne. VSD byva restrikény a preto st pacienti menej symptomaticki
ako pri kompletnej forme AVSD.

Diagnostika/Postup urcenia diagnozy

1. EKG
Prevodovy systém srdca je pri AVSD abnormalny. Na EKG je vo frontilnej rovine sklon
srdcovej osi dol'ava (minus 30 az minus 120°). U vi&Siny pacientov je predizeny PQ interval.
Objemové zat'azenie pravej komory sa prejavi obrazom blokady pravého Tawarovho ramienka.

2. RTG hrudnika
V pripade vel'kého I'avo - pravého skratu alebo vyznamnej regurgitacie spolo¢nej A - V chlopne
je tien srdca vyraznejSie dilatovany a pl'icne cievne prekrvenie zvySené. U pacientov s malym
lavo - pravym skratom je tien srdca len malo dilatovany. U pacientov s plicnou hypertenziou
je RTG obraz typicky pre plicnu hypertenziu (s chudobnou periférnou pl'icnou kresbou
a dilatovanymi pl'dicnymi hilami).



3. Echokardiografia
Echokardiografia je kI'i¢ovym vySetrenim pri diagnostike AVSD.

3.1. Prenatalna echokardiografia:
Prenatalna diagnostika je mozna. Kompletna forma AVSD je zobrazitelna v 4 dutinovej
projekcii, pri ktorej je mozné zobrazenie predsiefiove] aj komorovej zlozky defektu,
ako aj spolo¢nej chlopne sjej cCastou insuficienciou. Typickym znakom pre AVSD
je tzv. chybajuci off - setting AV chlopni (v normalnom srdci je trikuspidalna chlopia uloZena
0 nieCo apikalnejSie ako mitralna chlopna, toto pri AVSD chyba).

Prenatalne echokardiografické vySetrenie pediatrickym kardiolégom by malo byt zrealizované
pri podozreni na srdcovi chybu plodu na zaklade malforma¢ného skriningu u gynekoldga
a u vsetkych plodov so suspektnym alebo dokdzanym Downovym syndromom. Pri ndleze
AVSD pocas gravidity je potrebné tehotnej Zene odporucit’ vySetrenie karyotypu.

3.2. Postnatalna echokardiograficka diagnostika:
Pri diagnostike vyuzivame segmentalny pristup zo subkostilnej, apikalnej, parasternélnej
a suprasternalnej projekcie. Odporuceny postup pri echokardiografickom vySetreni je zhrnuty
v Tabulke €. 1.



Tabulka é. 1

Doporuceny postup pri echokardiografickom vySetreni pri AVSD

1. Urcenie situ:

solitus

nversus

ambiguus - dextroizomerizmus, levoizomerizmus
2 Anatomia predsienového septa:

foramen ovale alebo ASD typu ostium secunduum
ASD typu ostium primum - velkost a typ skratu
ev. spolo¢nd predsiei

ev. malalignment predsiefiového septa, ev. dysbalancia na predsiefiovej Urovni

3. Plticne vény:
vustenie do I'avej predsiene

vyznamny pl'ucny vendzny navrat pri precirkuldcii
4. AV chlopna:
spoloéna chlopia alebo rozdelenie tkanivovym mostikom na mitralnu a trikuspidalnu cast’

chybajuci tzv. off-setting chlopne

balansovanost’ chlopne - podiel mitralnej a trikuspidalnej komponenty, AV valve index
(AVVI — vid’ nasledujuci text), LV inflow index (vid’ nasledujuci text)

ev. dvojité Gstie mitralnej Casti

papilarne svaly chlopne - tzv. parachute forma mitralnej chlopne

insuficiencia spolo¢nej chlopne - jej mitralne a/alebo trikuspidalnej komponenty, pocet
jetov — pri vyznamnom naleze dilatacia prislusnej predsiene

cleft mitralnej ¢asti chlopne

stenoza spolo¢nej chlopne

upony chlopne na interventrikuldrne septum
5t Velkost komor:
ev. hypoplazia jednej z komor, Castejsie 'avej komory - dizka komer




Doporuceny postup pri echokardiografickom vySetreni pri AVSD

(pokracovanie)
6. Defekt komorového septa:
velkost a pocet defektov
lokalizacia

restrik¢nost’ defektu

typ skratu na komorovej Grovni
7 LVOT:

jeho ev. obstrukcia

ev. subaortalna membrana

gradient na vytokovom trakte

8. RVOT, kmei a ramena plucnice:

dilatacia kmena a ramien plucnice pri precirkulcii

gradient na pltcnici - va¢sinou prietokovy

ev. pridruZena Fallotova teraldgia s nasadajicou aortou a plticnou sten6zou
znamky pltcnej hypertenzie

pritomnost’ PDA - jeho velkost, typ skratu

9. Aortalny obluk:

ev. koarktacia aorty

Pri posudzovani balansovanosti spolo¢nej AV chlopne sa odporaca pouzit’ tzv. modifikovany
AV valve index (AVVI). Vypocitame ho ako pomer plochy I'avej Casti spolo¢nej AV chlopne
a plochy celej spolo¢nej AV chlopne zo subkostdlneho echokardiografického zobrazenia
(tak, aby bola spolo¢na chlopnia dobre viditelna). Hodnoty AVVI medzi 0,4 — 0,6 znamenaju
balansovanu formu AVSD. Srdcia s dominantnou pravou komorou maji AVVI mensi
ako 0,4 a srdcia s dominantnou 'avou komorou AVVI viac ako 0,6 (Obrazok ¢. 3) (8).



Obrazok ¢. 3

Obrazok 3. AV valve index.

A. Subkostalna Sikma projekcia vhodna na jeho meranie.

B. Zlty obvod — mitralna éast chlopne, éerveny obvod — trikuspidalna ast chlopne. AV valve
index vypocitame ako obvod Zltej ¢asti/obvod Zltej + cervenej casti.

Dal§im uZitoénym pomocnym parametrom moze byt’ tzv. LV inflow index, ktory vypoéitame
ako pomer farebnym Dopplerom znazorneného prietoku na urovni papildrnych svalov
a vel’kosti ,,anulu® l'avej Casti chlopne (zo 4 dutinovej projekcie). Pri hodnote indexu menej
ako 0,55 je potrebné zvazovat’ jednokomorové riesenie (9).

Obrazok ¢. 4

Obrazok 4 — Inflow index — vypoc¢itame ho ako pomer rozmeru na obrazku B voci
rozmeru na obrazku A.

A. Odmerana velkost ,pomyselného” anulu mitralnej ¢asti chlopne
B. Odmerana velkost farebného toku

Echokardiograficki diagnostiku je na Specializovanom pracovisku mozné doplnit
0 3D echokardiografické zobrazenie (v zamerani na anatomiu spolocnej AV chlopne)
alebo transezofagové vysetrenie.



3.3. Peroperacna transezofagova echokardiografia:
Po chirurgickej korekcii kompletnej formy AVSD je indikované transezofagové
echokardiografické vysetrenie so zameranim sa na rezidualne nalezy na zaplate predsieiiového
a komorového septa a na funkciu AV chlopni (stenoza a insuficiencia). V pripade zavaznych
nalezov je mozné este vykonat ich korekciu pred ukoncenim operacie.

Absolutnou kontraindikaciou transezofagového vySetrenia je atrézia ezofagu a relativnou nizsia
hmotnost’ dietata (pod 2,5 kg). Alternativou je epikardidlne zobrazenie sterilne zabalenou
sondou polozenou priamo na srdce.

3.4. Iné zobrazovacie modality
CT angiografické a MRI vySetrenie nie st pri AVSD rutinne indikované, pouzivaju
sa individudlne v pripade potreby zobrazenia niektorych nejasnych Struktir (napriklad

plucnych vén, koronarnych artérii a pod.). MRI vySetrenie je mozné vyuzit' pooperacne
na vypocet velkosti rezidudlneho skratu na predsiefiovej alebo komorovej Grovni.

Diagnosticka katetrizdcia srdca Sa v sucasnej dobe pri vysokej kvalite echokardiografického
zobrazenia predoperacne indikuje len v pripade nutnosti posudenia vazoreaktivity plicneho

rieciska inhalaciou NO a 100% kyslika (u pacientov so zvySenou pl'icnou cievnou rezistenciou,
zvacSa starSich ako 6 mesiacov alebo s Downovym syndromom, s echokardiografickymi
znamkami plucnej hypertenzie) (trieda I, sila odporuceni B). U pacientov s ireverzibilnou
pl'ucnou hypertenziou je chirurgicky uzéver defektov kontraindikovany. Manazment pacientov
s AVSD a Eisenmengerovym syndrémom nie je su¢astou tohto SDTP.

Pooperacne je diagnosticka katetrizacia indikovana v pripade nutnosti posudenia hrani¢nych
rezidudlnych nalezov (napriklad rezidudlny ASD, VSD, pripadne obstrukcia LVOT).
Pri katetrizacii sa vypoc¢ita pomer plicneho a systémového prietoku a pri hemodynamicky
vyznamnom skrate (pomer plticneho a systémového prietoku nad 1,5) st pacienti indikovani
na reoperaciu (trieda Ila, sila odporuceni C).

Liecba
1. Predoperacna liecba
1.1. Predoperacna lie€ba kompletnej formy AVSD
Predoperacnd liecba AVSD ma za ciel stabilizaciu pacientov s velkym skratom

a srdcovym zlyhanim az do dosiahnutia optimalneho veku a hmotnosti chirurgickej
korekcie (3 - 6 mesiacov, minimalne 4 kilogramy).

Predoperacna liecba zahtna:
- medikamentéznu liecbu — diuretika (furosemid, verospiron), kardiotonika
(digoxin), ACEI (kaptopril),
- optimalizaciu enterdlneho prijmu (sledovanie prospievania, dostatocny prisun
kalorii, ev. dokrmovanie cez nazogastricku sondu),
- korekciu anémie, ev. ventilacnu podporu — Vapotherm, N - CPAP, UVP (trieda
I, sila odporuceni C).



1.2. Predoperacnd liecba inkompletnej formy AVSD
U asymptomatickych deti s inkompletnou formou AVSD nie je potrebné Ziadna predopera¢na
medikamentozna liecba. Deti so znamkami srdcového zlyhania su nastavené na lieCbu
diuretikami a digoxinom.

2. Chirurgicka liecba

2.1. Chirurgicka liecba kompletnej formy AVSD
Kauzalna liecba kompletnej formy AVSD je chirurgicka. Optimalne na¢asovanie chirurgicke;j
korekcie je stale predmetom diskusie (je potrebné individualne zvazit jednak riziko

kongestivneho srdcového zlyhania a neprospievania pacienta, ale aj technicky naro¢nejSiu
a rizikovejsiu skorSiu korekciu). Optimalny ¢as kompletnej korekcie je vo veku od 3 do 6
mesiacov, ale je nutné individualne zvazit a posudit anatomiu a celkovy stav konkrétneho
pacienta (trieda I, sila odporuceni C). Operacia vo veku nizSom ako 2,5 mesiace je sice
technicky moZna, ale je spojend s vys§im vyskytom komplikacii, dlhSou UVP a dlh§im pobytom
v nemocnici. Pri operacii chirurg vykona uzéaver defektov a rekonStrukciu A - V chlopni.

U pacientov s dobre balansovanym AVSD je naj¢astejSie pouzivana dvojzaplatova technika
korekcie (ale je mozné vyuzit’ aj jednozaplatova techniku, pripadne tzv. Australsku techniku
suzaverom ASD zaplatou a priamou sutirou VSD). Vyber operacnej techniky je plne
v kompetencii kardiochirurga. U pacientov s nebalansovanym AVSD je rozhodovanie o type
operacnej korekcie (dvojkomorova versus jednokomorova) zlozitejsie a vyzaduje komplexné
a individualne posudenie na zaklade dostupnych zobrazovacich metod. U pacientov
s Downovym syndrémom sa v DKC vzhladom na nepriaznivé vysledky v tejto kategorii
pacientov vyhybame jednokomorovému rieSeniu, v pripade vyznamnej hypoplazie jednej
z komor a kontraindikdcie dvojkomorového rieSenia st pacienti indikovani na paliativnu
starostlivost’ (10).

Banding arterie pulmonalis sa realizuje zvac¢sa len v nasledujucich pripadoch:

- signifikantne nebalansovany AVSD ako prva etapa jednokomorového riesenia,

- nepriazniva anatomia spolo¢nej chlopne (u ktorej je predpoklad, Ze jej plastika vo veku
3 - 6 mesiacov nebude mozna),

- hypotrofia (pacienti s hmotnost'ou niz$ou ako 4 kg vo veku 3 - 6 mesiacov),

- celkovo zly klinicky stav (napriklad zavaZzna infekcia) a pridruZzené komorbidity,

- vyrazna kardidlna dekompenzacia novorodencov a doj¢iat (mladsich ako 3 mesiace),
u ktorych farmakologicka lie¢ba nebola dostato¢ne uspesna (trieda Ila, sila odporuceni
C).

V pripade vyznamnej regurgiticie alebo stendzy jednej z cCasti spolo¢nej AV chlopne
po zlyhani jej plastiky je krajnym rieSenim jej nahrada arteficidlnou chlopniou. U malych deti
je nutné jej supravalvarne umiestnenie do predsiene.

2.2. Chirurgicka lie¢ba inkompletnej formy AVSD:
Chirurgicku lie€bu inkompletnej formy AVSD indikujeme u asymptomatickych deti elektivne

v predskolskom veku (cca 2 - 5 rokov), v pripade zndmok srdcového zlyhania a pri zdvaznej



mitralnej insuficiencii indikujeme operédciu skor. Sucastou chirurgického rieSenia je uzaver
ASD typu ostium primum a sutara cleftu mitralnej chlopne. (trieda I, sila odporuceni C).

2.3. Chirurgicka liecba intermedidrnej formy AVSD:
Ked'Ze je VSD u intermedidrnej formy restrikény, pacienti nie su ohrozeni skorym vznikom

fixovanej plicnej hypertenzie. Nacasovanie operdcie sa voli individualne podla klinickych
priznakov. V pripade znamok srdcového zlyhania z velkych skratov a regurgitacie chlopne
sa indikuje operacné rieSenie skor (v dojcenskom alebo batolacom veku), u asymptomatickych
pacientov sa operacné rieSenie naplanuje v predSkolskom veku. Jeho sucastou je uzaver
predsienového defektu, uzaver komorového defektu a ev. plastika AV chlopne. (trieda I, sila
odporuceni C).

2.4. Reopericie
Skoré reoperdcie (pred prepustenim z nemocnice) su nutné priblizne u 4 % pacientov

(najcastejSie s kompletnou formou AVSD). Vyskyt neskorych reoperacii po chirurgickej
korekcii AVSD sa uddva v rozmedzi 6 - 15,5 %. NajcastejSou pri¢inou reoperacie je zdvazna
mitralna regurgitacia, menej €asto je reoperacia indikovand pre mitralnu sten6zu, subaortalnu
obstrukciu alebo pre vznik rezidudlneho skratu na predsieniovej alebo komorovej trovni
(dehiscencia zaplaty).mAj ked’ I'ava Cast’ spolocnej A - V chlopne nie je typickou mitralnou
chlopniou, je mozné pouzit indikacné kritérid pre mitradlnu regurgitaciu aj u tejto skupiny
pacientov. Plastika chlopne je preferovana pred jej nahradou. Pri rezidudlnom skrate
na predsienovej alebo komorovej trovni je reoperacia indikovana vtedy, ak je pomer pl'icneho
a systémového prietoku (katetrizaéne merany Qp/Qs) vacsi alebo rovny 1,5 (trieda I, sila
odporuceni C). U dospelych pacientov s vyznamnym skratom a podozrenim na pltcnu
hypertenziu je predoperacne potrebna katetrizdcia s vypoctom pllcnej cievnej
rezistencie, pri fixovanej plicnej hypertenzii je operacia kontraindikovana (trieda III, sila
odporuceni C).

Pri subaortalnej obstrukcii je indikaciou na operaciu maximalny gradient 50 mmHg pri dobre;j
funkcii komoér. U pacientov so zndmkami srdcového zlyhania je indikdciou na operaciu
aj gradient niz§i ako 50 mmHg. Subaortalna obstrukcia u pacientov s AVSD moéze byt
komplexnejsia ako u pacientov s normalnou anatoémiou. Kompletna AV blokada sa vyskytuje
pooperacne priblizne u 3 % pacientov, implanticia pacemakera je nutnd priblizne
u 1,5 % pacientov (najéastejsie s kompletnou formou AVSD) (11, 12).

2.5. Pooperacné starostlivost’
V bezprostrednom pooperacnom obdobi st pacienti ohrozeni epizodami pl'icnej hypertenzie.
Takisto sa mézu vyskytnat’ poruchy rytmu (najcastejSie kompletny atrioventrikuldrny blok,
dysfunkcia sinusového uzla alebo supraventrikularna tachykardia). Pacienti po korekcii AVSD

vyzaduju celozivotné kardiologické sledovanie. Je potrebné zamerat’ sa najmi na funkciu AV
chlopni (stendzu alebo regurgiticiu), mozny vyvoj obstrukcie LVOT, rezidudlne defekty
na predsienovej a komorovej Grovni a na vyvoj arytmii (tachyarytmie alebo bradyarytmie).



Prognoza

Kompletny AVSD:

Prirodzeny priebeh ochorenia je vel'mi nepriaznivy, pacienti bez chirurgickej korekcie bud’
umieraju na kongestivne zlyhanie srdca ev. respiracné komplikacie alebo prezivaji a vyvinie
sa u nich Eisenmengerov syndrom (najcastejSie uz vo veku 6 - 12 mesiacov) s postupne
zhorSujucou sa kvalitou zivota (13).

Nemocni¢na peroperacna mortalita je v sti€asnej dobe v skusenych centrach nizka (do 2 %).
Rizikovym faktorom mortality st zhorSena funkcia mitralnej Casti chlopne (insuficiencia
alebo stendza), dysbalancia komor, dvojité orificium mitralnej chlopne a pl'icna hypertenzia.
Downov syndrom sice nezvySuje mortalitu pri korekcii AVSD, ale zvySuje pooperacnu
morbiditu.

V dlhodobom sledovani preziva 89 % pacientov 15 rokov a 71 % pacientov 30 rokov
po operécii. Bez nutnosti neskorej reoperacie je 82 % pacientov 15 rokov po primérnej operacii
a 78 % pacientov 30 rokov po operacii (14, 15).

Inkompletny a intermediarny AVSD:
Prognéza pacientov s diagnézou inkompletného a intermediarneho typu AVSD je vyborna,
najcastejSou indikdciou na reoperaciu je mitralna regurgitacia.

Stanovisko expertov (posudkova ¢innost’, revizna ¢innost’, PZS a pod.)

Aby rodi€ s takto postihnutym dietatom mohol do 6 rokov veku dietata poberat’ rodi¢ovsky
prispevok, musi preukazat’ po doviseni 3 rokov veku dietat’a, Ze trva dlhodobo nepriaznivy
zdravotny stav tohto dietata potvrdenim oddelenim posudkovych ¢innosti prislusného tradu
prace, socidlnych veci a rodiny. RodiCovsky prispevok sa vyplaca pri splneni podmienok
osobnej a riadne;j starostlivosti aspoii o jedno diet’a do troch rokov alebo do Siestich rokov veku
dietat’a s dlhodobo nepriaznivym zdravotnym stavom.

Len v ojedinelych pripadoch, ak by zdravotny stav dietat’a bol tak nepriaznivy, Ze potrebuje
nad’alej osobitni starostlivost’ aj po doviSeni 6 rokov veku, posudkovi lekari Socialnej
poist'ovne posudia dlhodobo nepriaznivy zdravotny stav diet’at’a na Gcely § 15 ods. 1 pism. d)
zékona €. 461/2003 Z. z. o socidlnom poisteni, v zneni neskorSich predpisov, t. j. na Gcely
dochodkového poistenia osoby, ktora sa riadne stara o takéto diet’a od dovisenia Siestich rokov
veku, najdlhsie do 18 rokov veku. Socialna poistoviia vyda posudok o zdravotnom stave
dietata z vlastného podnetu, na zéklade dat poskytnutych Ustredim prace, socialnych veci
a rodiny, alebo aj na zaklad ziadosti opatrovatel’a diet’at’a.

Zabezpecenie a organizacia starostlivosti

Kompetencie jednotlivych odbornikov st popisané v kapitole 5. Starostlivost’ o detskych
a adolescentnych pacientov s dg. AVSD je rozdelena medzi pediatrov, detskych kardiolégov
vrajone a detskych kardiologov v DKC. Operacie a katetrizacné intervencie sa u deti
a adolescentov vykonavaju len v DKC. Pri naslednej ambulantnej starostlivosti spolupracuje



detsky kardioldg z rajonu s detskym kardioldgom v DKC NUSCH. Prva pooperaéna kontrola
sa realizuje cca 1 - 2 tyzdne po prepusteni z DKC NUSCH v rajéne a cca 1 mesiac po prepusteni
v DKC NUSCH. Nasledné kontroly zavisia od klinického stavu a rezidualnych nélezov
U konkrétneho pacienta. U mensich deti su kontroly ¢astejSie, u vacsich deti a adolescentov
V stabilizovanom stave a bez rezidualnych nalezov mézu byt’ kontroly menej casté (4 1 - 2
roky). Pacienti s vyznamnou regurgitaciou alebo stenézou A - V chlopne alebo pluicnou
hypertenziou vyzaduju castejSie kontroly (a4 3 - 6 mesiacov). Od 19. roku Zivota je mlady
dospely s AVSD (rieSeny dvojkomorovo) odovzdany do starostlivosti kardioldga pre dospelych
(kardiologické sledovanie v rajone doplnené o sledovanie v Centre pre vrodené chyby srdca
v dospelosti — NUSCH).

DalSie odporu¢ania
1. Prevencia infek¢nej endokarditidy (IE)
U vicsiny pacientov s AVSD nie je prevencia IE indikovana. Podl'a najnovsich doporuceni
je prevencia IE indikovana len u vysokorizikovych pacientov:
- celozivotne po ndhrade AV chlopne arteficialnou chlopiiou,
- celozivotne u pacientov po prekonanej IE v anamnéze,
- 6 mesiacov po operacii s pouzitim umelého materidlu pri korekcii,
- celozivotne po operacii s pouZzitim umelého materialu pri korekeii a pretrvavajiicom
rezidudlnom skrate alebo regurgitacii chlopne v mieste pouzitia umelého materialu
(trieda Ila, sila odporuceni C).

Ostatnych pacientov s AVSD je potrebné poucit’ o dolezitosti dentalnej hygieny a nevhodnosti
piercingov a tetovani. Prevencia infek¢nej endokarditidy sa vykonava podanim amoxicilinu
(intraveno6zne alebo peroralne) alebo ampicilinu 30 - 60 minut pred rizikovym stomatologickym
vykonom, v pripade alergie na uvedené antibiotika je vhodnou alternativou clindamycin.
Pre detailnejsie informacie su k dispozicii odporucenia Eurdpske;j kardiologickej spolocnosti
z roku 2015 (16).

2. Sport

Specialne odporudenia pre §portovi aktivitu u pacientov po operacii AVSD v sti¢asnej dobe
neexistuju. Je preto nutné individualne posudit’ vhodnost’ vrcholového/rekreaéného Sportovania
u konkrétneho pacienta vzhladom k jeho aktualnemu pooperacnému stavu a pritomnosti
rezidualnych nalezov, arytmii a pl'icnej hypertenzie. Je vSak vSeobecne platné, Ze pravidelna
fyzicka aktivita detom po operacii srdca prospieva a je preto potrebné ich k fyzickej aktivite
skor povzbudzovat, ako im ju striktne zakazovat. Pacientom po operacii AVSD
bez akychkol'vek rezidudlnych nalezov a arytmii méze byt po vykonani kompletného
kardiologického vysetrenia vratane spiroergometrického vySetrenia povoleny aj vrcholovy
Sport (trieda I, sila odporuceni C).Pacientom so signifikantnymi rezidudlnymi nalezmi,
ev. S0 zdvaznymi arytmiami, alebo plucnou hypertenziou sa vrcholovy Sport
neodporuca (trieda III, sila odporuceni B) (17, 18).



3. Gravidita
Otazka ev. gravidity u pacientieck po operacii AVSD je doménou hlavne kardiolégov
pre dospelych. V adolescentnom veku je vSak vhodné zakladné poucenie. U pacientick
po operacii AVSD bez rezidudlnych ndlezov nie je gravidita kontraindikovanéa a byva dobre
tolerovana.

U pacientiek so signifikantnym rezidualnym skratom na predsieniovej alebo komorovej irovni
je doporucéeny jeho uzaver este pred planovanym otehotnenim. U pacientiek s AV regurgitaciou
(ktora nie je zatial’ indik4ciou na reoperaciu) byva gravidita dobre tolerovand, aj ked’ moze
dojst’ k zvyrazneniu regurgitacie alebo ku vzniku arytmii.

U pacientiek s pl'icnou hypertenziou je gravidita kontraindikovana. Riziko vyskytu vrodenej
chyby srdca u plodu je vyssie ako v beznej populacii (cca 11 %), preto je doporucena geneticka
konzultacia a prenatalne echokardiografické vysetrenie v DKC.

Doplnkové otazky manaZmentu pacienta a zii¢astnenych stran

Pacienti s AVSD vyzaduji celozivotné sledovanie kardioldgom. Pacienti s AVSD
a dvojkomorovou cirkulaciou st sledovani v DKC do dosiahnutia veku 19 rokov. Potom
prechadzaju do starostlivosti kardiologov pre dospelych. Optimalne je kombinované sledovanie
rajonnym kardiolégom a kardiolégom z centra pre vrodené chyby srdca v dospelosti.
U pacientov po operacii bez rezidudlnych nalezov sa odportca frekvencia sledovania kazdé
2 roky, u pacientov s reziduadlnymi nalezmi je to Castejsie.

Odporucania pre d’alsi audit a reviziu Standardu
Vzhl'adom na kontinudlny vyvoj ziskavania poznatkov o vysledkoch liecby AVSD je nutné
tento SDTP revidovat’ kazdych 5 rokov.
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Poznamka:

Ak klinicky stav a osobitné okolnosti vyzaduju iny pristup k prevencii, diagnostike alebo lieche

ako uvadza tento Standardny postup, je mozny aj alternativny postup, ak sa vezmu do uvahy

dalsie vySetrenia, komorbidity alebo liecba, teda pristup zaloZeny na dokazoch alebo na

zaklade klinickej konzultacie alebo klinického konzilia.

Takyto klinicky postup ma byt jasne zaznamenany v zdravotnej dokumentdcii pacienta.

Udinnost’
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