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TOTAL ANOMALOUS PULMONARY VENOUS DRAINAGE SURGICAL
THERAPY

HRASKA V, SAGAT M, SOJAK V, KOSTOLNY M, NOSAL M, KANTOROVA A, NAGI A, KRAJCI M, SIMAN J,
KUNOVSKY P

CHIRURGICKÁ LIEÈBA TOTÁLNEHO ANOMÁLNEHO P¼ÚCNEHO VENÓZNEHO NÁVRATU

Abstract

Hraska V, Sagat M, Sojak V, Kostolny M, Nosal M, Kantoro-
va A, Nagi A, Krajci M, Siman J, Kunovsky P:
Total anomalous pulmonary venous drainage surgical therapy
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Background: Total abnormal pulmonary venous return
(TAPVR), mainly the obstructive type represents the most
riskful critical congenital heart defect requiring urgent sur-
gery immediately after birth.
The aim of the study: Analysis of surgical correction of TAPVR
results performed from December 1992 to December 1998.
Methods: Twenty-seven patients underwent surgery for
TAPVR. 13 of them (48 %) presented with hemodynamically
severe obstruction. Mean age in the group with obstruction
was 3.6±3.2 days with mean weight of 3282±537 grams.
Results: From the 27 studied patients 5 (18.5 %) died. Mean
duration of the study in the whole group is 1.91±2.01 years.
Actuarial survival in the first month is 85 %, in the second
month 81 % and remains identical in the 1., 2., 3., 4., 5., 6.
year of the study. Univariate analysis identified operation be-
fore the year 1996 (p=0.0056) as a risk factor of immediate
mortality. Introduction of ultrafiltration significantly elimina-
ted mortality (p=0.0101). Remaining variables (age, weight,
sex, obstructive TAPVR, TAPVR, extracorporeal circulation
duration, pulmonary hypertension) did not significantly influ-
ence the survival (p more than 0.05). Multivariate analysis de-
fined operation before the year 1996 as the sole risk factor of
mortality (p=0.0033). In patients operated on in the year 1996
(n=15) was the survival in the studied period 100 %.
Conclusion: Since the year 1996 the results of surgical treat-
ment of TAPVR significantly improved. The key role in the
improvement have better urgent diagnostic and surgery, im-
provement of surgical technique and myocardial protection,
introduction of modified ultrafiltration and the quality of
postoperative care. Psychomotor development of children af-
ter correction is comparable with healthy population, all pa-
tients are in NYHA I class. (Tab. 2, Fig. 4, Ref. 9.)
Key words: total abnormal pulmonary venous return, criti-
cal congenital heart defect, modified ultrafiltration.
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Abstrakt

Hra�ka V., �agát M., Soják V., Kostolný M., Nosá¾ M., Kántoro-
vá A., Nagi A., Krajèí M., Siman J., Kunovský P.:
Chirurgická lieèba totálneho anomálneho p¾úcneho venózneho
návratu
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Pozadie problému: Totálny anomálny p¾úcny venózny návrat
(TAPVD), hlavne ob�trukèný typ patrí medzi najrizikovej�ie kri-
tické vrodené srdcové chyby, vy�adujúce urgentnú operáciu bez-
prostredne po narodení die�a�a.
Cie¾ sledovania: Analýza výsledkov chirurgickej korekcie
TAPVD od roku 1992 do decembra 1998.
Metóda: 27 pacientov bolo operovaných pre TAPVD. 13 pacien-
tov (48 %) sa prezentovalo hemodynamicky záva�nou ob�truk-
ciou. Priemerný vek v skupine s ob�trukciou bol 3,6±3,2 dòa
s priemernou hmotnos�ou 3282±537 g.
Výsledky: Z 27 pacientov exitovali 5 (18,5 %). Priemerná då�ka sle-
dovania v celej skupine je 1,91±2,01 roka od 0,1 do 6,1 roka. Aktu-
ariálne pre�ívanie v prvom mesiaci je 85 %, v 2. mesiaci je 81 %
a zostáva identické v 1., 2., 3., 4., 5. a 6. roku sledovania. Univa-
rietná analýza identifikovala operáciu pred rokom 1996 (p =
0,0056) ako rizikový faktor bezprostrednej mortality. Zavedenie ul-
trafiltrácie signifikantne eliminovalo mortalitu (p = 0,0101). Zvy�-
né premenné (vek, hmotnos�, pohlavie, ob�trukcia TAPVD, typ
TAPVD, då�ka mimotelového obehu, p¾úcna hypertenzia) signifi-
kantne neovplyvòovali bezprostredné pre�ívanie (p > 0,05). Multi-
varietná analýza definovala operáciu pred rokom 1996 ako jediný
rizikový faktor úmrtia (p = 0,0033). U pacientov operovaných od
roku 1996 (n = 15) je pre�ívanie v sledovanom období 100 %.
Záver: Od roku 1996 sa signifikantne zlep�ili výsledky chirurgic-
kej lieèby TAPVD. K¾úèovým momentom zlep�enia je urgentná
diagnostika a operácia, zlep�enie chirugickej techniky a ochrany
myokardu, zavedenie modifikovanej ultrafiltrácie a kvalita poope-
raènej starostlivosti. Psychomotorický vývoj detí po korekcii
TAPVD je porovnate¾ný so zdravou populáciou, v�etci pacienti sú
vo funkènej skupine NYHA I. (Tab. 2, obr. 4, lit. 9.)
K¾úèové slová: totálny anomálny p¾úcny venózny návrat, kritic-
ká vrodená srdcová chyba, modifikovaná ultrafiltrácia.
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Totálny anomálny p¾úcny venózny návrat (TAPVD) je vrode-
ná srdcová chyba, kde chýba priame spojenie p¾úcnych vén (PV)
s ¾avou predsieòou (LA). PV sú spojené s pravou predsieòou (RA)
prostredníctvom systémového venózneho spojenia. V závislosti od
lokality perzistencie splanchnického venózneho spojenia sa
TAPVD delí na suprakardiálny typ s vertikálnou vénou drenujú-
cou TAPVD do systému hornej dutej �ily (SVC), infrakardiálny
typ s intraabdominálnou drená�ou TAPVD do dolnej dutej �ily,
intrakardiálny typ s drená�ou do koronárneho sínu a zmie�ané typy
predstavujúce kombinácie predchádzajúcich. Rozhodujúcim pa-
tofyziologickým momentom, determinujúcim urgentnos� chirur-
gického rie�enia, pre�ívanie a celkovú prognózu ochorenia je ob-
�trukcia p¾úcnej venóznej drená�e. Ob�trukcia sa vyskytuje u v�et-
kých typov TAPVD, typická je hlavne pre infradiafragmatický typ
TAPVD. Ob�trukèný typ TAPVD je kritická vrodená srdcová chy-
ba vy�adujúca chirurgickú korekciu urgentne po narodení, inak je
nezluèite¾ná ani s krátkodobým pre�ívaním (Castaneda a spol.,
1994). Cie¾om práce bola analýza výsledkov chirurgickej korek-
cie TAPVD od roku 1992 do decembra 1998 so snahou identifi-
kova� rizikové faktory ovplyvòujúce pre�ívanie.

Materiál a metóda

Pacienti
Od roku 1992 do decembra 1998 bolo na oddelení detskej kar-

diochirurgie DFNsP Bratislava operovaných 27 pacientov s TAPVD
bez pridru�ených anomálií. 15 pacientov malo suprakardiálny typ,
7 pacienti mali infrakardiálny typ, 4 zmie�aný a jeden intrakardiál-
ny typ TAPVD. 13 pacientov (48 %) sa prezentovalo hemodyna-
micky záva�nou ob�trukciou. Incidenciu ob�trukcie v jednotlivých
skupinách znázoròuje obrázok 1. Veková distribúcia je znázornená
v tabu¾ke 1. Priemerný vek v skupine s ob�trukciou bol 3,6±3,2
dòa s priemernou hmotnos�ou 3282±537 gramov.

Predoperaèná lieèba
Predoperaèný protokol zahàòa v skupine s ob�trukciou nevy-

hnutnú hemodynamickú stabilizáciu, intubáciu a urgentnú ECHO

kardiografickú diagnostiku. V prípade morfologických nejasnos-
tí p¾úcnej venóznej drená�e sú pacienti urgentne katetrizovaní.
Operácia sa realizuje okam�ite po stanovení diagnózy. V skupine
bez ob�trukcie sú pacienti operovaní elektívne.

Operaèný postup a perfúzny protokol
Boli dodr�ané v�eobecné princípy mimotelového obehu v naj-

ni��ích vekových kategóriách (Castaneda a spol., 1994). Okrem
jedného pacienta, so zmie�aným typom TAPVD, boli v�etci pacien-
ti operovaní v hlbokej hypotermii (18 °C rektálna teplota) so zásta-
vou cirkulácie (Jonas, 1996). Priemerná då�ka zastavenia cirkulácie
bola 39±13,6 minúty, klemu na aorte 54,7±12,9 minúty. Priemerná
då�ka mimotelového obehu (ECC) bola 130±39,8 minúty.

Cie¾om chirurgickej korekcie je bezob�trukèné presmerovanie
p¾úcnych vén do LA. V skupine s infrakardiálnym a suprakradiál-
nym typom TAPVD v súèasnosti pou�ívame prístup cez RA a in-
teratriálne septum. Po zaligovaní arteriálneho duktu, vypreparovaní
vertikálnej vény a konfluensu p¾úcných vén je v zastavení cirkulá-
cie a kardioplegickej ochrane myokardu vertikálne otvorená pravá
predsieò a interatriálne septum. Následne je otvorená spodina ¾avej
predsiene a konfluens a� do bifurkácie pravých a ¾avých p¾úcnych
vén. Po zrealizovaní priamej anastomózy medzi konfluensom a spo-
dinou ¾avej predsiene je pomocou perikardu uzatvorený defekt pred-
sieòového septa, èím sa zároveò zväè�í kapacita hypoplastickej LA.
Následne sa zrekon�truuje pravá predsieò.

Intrakardiálny typ je korigovaný prístupom cez pravú pred-
sieò. Tkanivo odde¾ujúce koronárny sinus od defektu predsieòo-
vého septa je odstránené a zároveò sa do�iroka otvorí vlastný ko-
ronárny sinus v dutine LA. Pomocou perikardiálnej záplaty sa
separuje pravá a ¾avá predsieò, prièom koronárny sinus drénuje
do LA. Podrobný opis chirurgickej techniky presahuje rámec pub-
likácie (Castaneda a spol., 1994).

Súèas�ou operaèného protokolu je monitorovanie tlaku v LA,
RA a v p¾úcnici (PA). P¾úcnu hypertenziu, ktorá je integrálnou
súèas�ou ob�trukèného typu TAPVD ovplyvòujeme alkalinizáciou,
hyperventiláciou, podávaním PGE

1 
alebo NO. Celkový opuch die-

�a�a a zápalové mediátory sú eliminované pomocou modifikova-
nej ultrafiltrácie. Vzh¾adom na hypoplastickos� ¾avostranných �truk-
túr srdca, nízku komplianciu ¾avej komory (LV) pri odpájaní z mi-
motelového obehu a v bezprostrednom pooperaènom období po-
nechávame v závislosti od hemodynamickej situácie vertikálnu

Fig. 1. Proportion of obstruction according to anatomic types of total
anomalous pulmonary venous drainage. Key: Supra C � supracar-
diac type, Infra C � infracardiac type, Intra C � cardiac type, Mixed.
Obr. 1. Podiel ob�trukcie v jednotlivých typoch totálneho anomálne-
ho p¾úcneho venózneho návratu. Vysvetlivky: Supra C � suprakar-
diálny typ, Infra C � infrakardiálny typ, Intra C � intrakardiálny
typ (koronárny sínus), Mixed � zmie�aný

Tab. 1. Age distribution of patients with total anomalous pulmonary
venous drainage from 1992 to 1998.
Tab. 1. Veková distribúcia pacientov s totálnym anomálnym p¾úcnym
venóznym návratom v období od 1992 do 1998.

Rok Vek<1 m Vek<6 m Vek<12 m Poèet pacientov Exitus
Year Age<1 mo Age<6 mo Age<12 mo No. of patients Death

1992 1 1 2 0
1993 3 1 4 3
1994 3 1 4 1
1995 2 2 1
1996 2 1 3 0
1997 5 5 0
1998 5 2 7 0

Celkovo
Total 21 5 1 27 5
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vénu úplne, alebo parciálne otvorenú. Tým, za cenu limitovaného
¾avo-pravého skratu, udr�ujeme plniace tlaky v ¾avej èasti cirkulá-
cie na hodnotách 15�20 Torr. Vertikálna véna je zaligovaná po
hemodynamickej stabilizácii pacienta na 1. pooperaèný deò. Zá-
roveò u týchto pacientov ponechávame otvorený hrudník, èím pred-
chádzame prípadnej kompresii myokardu a p¾úc. Presný opis po-
operaènej lieèby presahuje rozsah publikácie.

Pooperaèné sledovanie
Klinické vy�etrenia, ekg, rtg, ECHO, Holter sa realizovali

v pravidelných 3�6-mesaèných intervaloch. Pri podozrení na
ob�trukciu anastomózy, respektíve p¾úcnych vén sa realizovalo
katetrizaèné vy�etrenie.

�tatistická analýza
�tatistické spracovanie sa realizovalo programom JMP (SAS

Institute Inc.). Primárnym výsledkom bolo pre�ívanie. Zlyhanie
bolo definované ako úmrtie pacienta. Kaplanova�Maierova me-
tóda sa pou�ila na výpoèet aktuariálneho pre�ívania. Pri kontinu-
álnych premenných (napr. rok operácie) sa definoval prelomový
bod, ktorý sme analyzovali. Podskupiny sme porovnávali pou�i-
tím Log-rank testu na hladine významnosti p < 0,05. Kategorické
premenné äsme porovnávali pomocou chí-kvadrátového testu na
hladine významnosti p < 0,05. Multivarietná analýza sa realizova-
la pou�itím Coxovho proporcionálneho modelu.

Výsledky

Mortalita
Vèasná mortalita. Z 27 pacientov exitovali 4 (14,8 %). Príèi-

ny mortality sú v tabu¾ke 2. V skupine (14 pacientov) s ob�truk-
ciou TAPVD exitovali 3 pacienti, v skupine bez ob�trukcie (13
pacientov) exitoval jeden pacient. Od roku 1996 bolo operova-
ných 15 pacientov, z toho 10 pacienti mali ob�trukèný typ TAPVD,
bez exitu.

Univarietná analýza identifikovala operáciu pred rokom 1996
(p = 0,0056) ako rizikový faktor bezprostrednej mortality. Nao-
pak zavedenie ultrafiltrácie (UF) poèas mimotelového obehu a ne-
skôr modifikovanej ultrafiltrácie (MUF) po skonèení mimotelo-
vého obehu signifikantne eliminovali mortalitu (p = 0,0101). Zvy�-
né premenné (vek, hmotnos�, pohlavie, ob�trukcia TAPVD, typ
TAPVD, då�ka mimotelového obehu, p¾úcna hypertenzia) signifi-
kantne neovplyvòovali bezprostredné pre�ívanie (p > 0,05).

Multivarietná analýza definovala operáciu pred rokom 1996
ako jediný rizikový faktor úmrtia (p = 0,0033).

Neskorá mortalita. Poèas sledovania zomrel jeden pacient so
suprakardiálny typom TAPVD operovaný pred rokom 1996. Zis-
tila sa technicky podmienená ob�trukcia v mieste anastomózy,
ktorú sa nepodarilo pri reoperácii odstráni� a pacient exitoval vo
vèasnom pooperaènom období.

Pooperaèná morbidita
Pacienti boli hospitalizovaní na pooperaènom oddelení v prie-

mere 7,6±3,98 dòa. 13 pacienti (48 %) mali priemerne 2,75±1,6
dòa otvorený hrudník vzh¾adom na opuch, hemodynamickú a ven-
tilaènú instabilitu. 12 hodín po operácii sa vertikálna véna pone-
chala otvorená, prípadne parciálne obturovaná u 4 pacientov.
V bezprostrednom pooperaènom období malo 11 pacientov (41
%) v p¾úcnici vy��ie tlaky ako 50 % systémového tlaku. 22 %
pacientov (6) malo záva�né poruchy rytmu prvých 24 a� 48 hodín
po operácii vy�adujúce komplexnú antiarytmickú lieèbu (antia-
rytmiká, overdriving, chladenie pacienta) (obr. 2).

Funkèný stav
V�etci pre�ívajúci pacienti sa nachádzajú vo funkènej skupine

NYHA I. U jedného pacienta s infrakardiálnym typom TAPVD
sa zistil 5 Torr prietokový gradient na úrovni vstupu p¾úcnych vén
do konfluensu. Dvaja pacienti museli by� reoperovaní pre ob�truk-
ciu v mieste anastomózy. Jeden pacient so zmie�aným typom
TAPVD bol reoperovaný pre trombus v mieste anastomózy, dru-
hý bol reoperovaný pre technicky podmienenú ob�trukciu a exi-
toval v skorom pooperaènom období. Incidencia neskor�ej ob�truk-
cie p¾úcných vén je 8 %. �iaden pacient nie je na kardiotonicko-
diuretickej lieèbe. V�etci pacienti sú v sínusovom rytme.

Dlhodobé pre�ívanie
V�etkých pacientov sledujeme. Priemerná då�ka sledovania

v celej skupine je 1,91±2,01 roka od 0,1 do 6,1 roka. Aktuariálne
pre�ívanie v prvom mesiaci u celej skupiny (n = 27) je 85 %, v 2.
mesiaci je 81 % a zostáva identické v 1., 2., 3., 4., 5. a 6. roku
sledovania (obr. 3).

Tab. 2. Cause of death.
Tab. 2. Príèiny úmrtia.

Príèina úmrtia n
Cause of death

P¾úcna hypertenzia 3
Pulmonary hypertension

Re�trikèná anastomóza 1
Restrictive anastomosis

Dysfunkcia LV 1
LV dysfunction

Fig. 2. Arrhythmias in early postoperative period. Key: JET � juc-
tional ectopic tachycardia, SVT � supraventricular tachycardia �
WPW � Wolff�Parkinson�White, SR � sinus rhythm.
Obr. 2. Arytmie v bezprostrednom pooperaènom období. Vysvetliv-
ky: JET � junkèná ektopická tachykardia, SVT � supraventriku-
lárna tachykardia, WPW � Wolff�Parkinson�White syndróm, SR
� sínusový rytmus.
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Pre�ívanie v skupine s ob�trukciou a bez ob�trukcie nie je
�tatisticky rozdielne (p = 0,6925). U pacientov operovaných od
roku 1996 (n = 15) je pre�ívanie v sledovanom období 100 %.
Pacienti operovaní po roku 1996 majú signifikantne lep�ie pre�í-
vanie (p = 0,0083) v porovnaní s pacientmi operovanými pred
rokom 1996 (obr. 4).

Diskusia

TAPVD je zriedkavá vrodená srdcová chyba s incidenciou
0,05 % na 1000 �ivonarodených detí. Prirodzený vývoj ob�trukè-
ného typu TAPVD je infaustný, dochádza ku kardiorespiraènému
zlyhaniu v priebehu nieko¾kých hodín a� dní. Úspe�nos� chirur-
gickej korekcie determinuje minimalizácia predoperaèných rizi-
kových faktorov, zvládnutie peroperaènej a pooperaènej lieèby
(Serraf a spol., 1991). Ob�trukèný typ TAPVD, infrakardiálny typ
TAPVD, malé ¾avostranné �truktúry srdca, nestabilná hemodyna-
mika a vek boli detegované ako nezávislé rizikové faktory vèas-
nej mortality. Mortalita v skupine TAPVD s ob�trukciou je 5�
50 % (Serraf a spol., 1991; Sano a spol., 1989; Jonas a spol.,
1987).

Najkritickej�ím obdobím je obdobie bezprostredne po odpo-
jení z mimotelového obehu. U v�etkých pacientov s ob�trukciou
pretrváva p¾úcna hypertenzia, ktorá dosahuje a� v 80 % pacientov
suprasystémové hodnoty. Je podmienená perzistenciou p¾úcnej
hypertenzie na podklade reaktívneho p¾úcneho rieèiska, resp. po-
stkapilárnou hypertenziou a ich vzájomnou kombináciou. Postka-
pilárna p¾úcna hypertenzia vzniká v dôsledku re�triktívnej anas-
tomózy medzi konfluensom p¾úcnych vén a spodinou ¾avej pred-
siene, na podklade stenózy samotných p¾úcnych vén (Jenkins
a spol., 1993), resp. je podmienené hemodynamicky. Perzistencia
systémových, prípadne suprasystémových tlakov v p¾úcnom rie-
èisku podmieòuje presun interventrikulárneho septa do¾ava, èo
výrazne zni�uje kompliance ¾avej komory. Tým prudko stúpajú
plniace tlaky v LA na hodnoty 20�40 Torr s rozvojom prakticky
ireverzibilnej p¾úcnej hypertenzie s p¾úcnym edémom a smr�ou

die�a�a. V neskor�om pooperaènom období hrozia ataky p¾úcnej
hypertenznej krízy s identickým hemodynamickým efektom a po-
ruchy rytmu.

81 % dlhodobé pre�ívanie v na�om súbore je porovnate¾né
s výsledkami najväè�ích centier (Serraf a spol., 1991; Sano a spol.,
1989; Imoto a spol., 1998). V rámci získavania skúseností pri�lo
k výraznému zlep�eniu na�ich výsledkov. Od roku 1996 neexito-
val ani jeden pacient i napriek výraznému podielu pacientov s ob-
�trukèným, t.j. najrizikovej�ím typom TAPVD (67 %). Rok operá-
cie (pred rokom 1996) bol detegovaný ako jediný rizikový faktor
v multivarietnej analýze. Dôvody signifikantného zlep�enia majú
multifaktoriálny charakter.

1. Predoperaèná starostlivos�. V súèasnosti je diagnostika pru�-
nej�ia, výrazne sa zlep�il transport kritického novorodenca a inter-
val medzi narodením die�a�a a operáciou sa skrátil. Finálna diagnos-
tika je v 90 % neinvazívna (ECHO), èo minimalizuje hemodyna-
mickú zá�a� kritického novorodenca. Predoperaèná starostlivos� je
limitovaná na zabezpeèenie adekvátneho vývrhového objemu srdca
a umelej p¾úcnej ventilácie. K¾úèovým momentom je emergentná
operácia, ktorá jediná kauzálne rie�i patofyziológiu chyby.

2. Peroperaèná starostlivos�. Postupne sa vylep�ila technická
stránka operácie, �tandardne sa zaèala pou�íva� hypotermia so zá-
stavou cirkulácie, èo výrazne spreh¾adòuje operaèné pole. K¾úèo-
vú úlohu má zlep�enie ochrany myokardu zavedením krvavej,
okyslièenej kardioplégie. V období odpájania z mimotelového
obehu sa osvedèila modifikovaná ultrafiltrácia, ktorá zni�uje cel-
kový opuch die�a�a a zároveò opuch v�etkých orgánov vrátane srdca
a p¾úc. Tým sa zlep�ujú nielen ventilaèné a oxygenaèné paramet-
re p¾úc, ale aj systolické a diastolické funkcie myokardu. Odstra-
òujú sa i zápalové mediátory s negatívnym inotropným efektom
na myokard a zni�uje sa p¾úcna rezistencia (Davies a spol., 1998).
Dôle�ité je pou�itie NO, ktorý je jediný selektívny p¾úcny dilatá-
tor. Ponechanie limitovaného ¾avopravého skratu v kritických si-
tuáciách umo�òuje stabilizáciu postkapilárneho tlaku, a tým i ce-
lej hemodynamiky. Ponechanie otvoreného hrudníka umo�òuje
optimálnej�iu ventiláciu a zabraòuje kompresii myokardu. Limi-

Fig. 3. Survival with correction of total anomalous pulmonary veno-
us drainage. n = 27; mean follow-up 1.91 years.
Obr. 3. Pre�ívanie pacientov po korekcii totálneho anomálneho ve-
nózneho návratu. n = 27; priemerná då�ka sledovania 1,91 roka.

Fig. 4. Survival with correction of total anomalous pulmonary veno-
us drainage before and after 1996 (n = 27).
Obr. 4. Pre�ívanie pacientov po korekcii totálneho anomálneho ve-
nózneho návratu pred a po roku 1996 (n = 27).
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tovaný ¾avopravý skrat i vlastný hrudník sú uzatvárané po hemo-
dynamickej stabilizácii na 1. a� 3. pooperaèný deò. Monitorova-
nie tlaku vo v�etkých oddieloch srdca (LA, PA, RA) vytvára mo�-
nosti adekvátnej hemodynamickej lieèby.

3. Pooperaèná lieèba. Sedácia, hyperventilácia a vazodilataè-
ná lieèba (NO, PGE

1
) je súèas�ou rutinného protokolu prevencie

p¾úcnej hypertenznej krízy. Mimoriadne dôle�itá je agresívna an-
tiarytmická lieèba vzh¾adom na výraznú hemodynamickú kom-
promitáciu pacientov pri strate sínusového rytmu.

4. Dlhodobé sledovanie. Pacienti s izolovaným typom TAPVD
nemajú �iadne iné �truktúrne srdcové anomálie. Preto je dlhodobý
funkèný efekt výborný. V sledovaní sa treba zamera� na zriedkavý
výskyt fibrotickej ob�trukcie p¾úcnych vén a poruchy rytmu. U 5�
10 % pacientov s ob�trukèným, hlavne infrakardiálnym typom,
TAPVD v intervale 3�6 mesiacov po operácii dochádza k rozvoju
infaustnej fibrotickej ob�trukcie p¾úcnych vén (Jenkins a spol., 1993;
Sano a spol., 1987). Po tomto období je výskyt ob�trucie p¾úcnych
vén vysoko nepravdepodobný. Poruchy rytmu sú typické pre vèas-
né pooperaèné obdobie, vy�adujú si v�ak dlhodobé sledovanie.

Limitácie �túdie. Hlavnou limitáciou je retrospektívny cha-
rakter �túdie a pri nízkej incidencii TAPVD relatívne malý poèet
pacientov. Då�ka sledovania zatia¾ neumo�òuje ucelenej�ie závery.

Záver

Ob�trukèný typ TAPVD patrí medzi najrizikovej�ie kritické
vrodené srdcové chyby, vy�adujúce urgentnú operáciu bezpros-
tredne po narodení die�a�a. Od roku 1996 sa signifikantne zlep�ili
výsledky (100 % pre�ívanie) chirurgickej lieèby TAPVD. K¾úèo-
vým momentom zlep�enia je urgentná diagnostika a operácia, zlep-
�enie chirugickej techniky a ochrany myokardu, zavedenie modi-
fikovanej ultrafiltrácie a kvalita pooperaènej starostlivosti.

Psychomotorický vývoj detí po korekcii TAPVD je porovna-
te¾ný so zdravou populáciou, v�etci pacienti sú vo funkènej skupi-
ne NYHA I.
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