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Doporučení pro vedení anestezie u  

Fallotovy tetralogie 

Název nemoci: Fallotova tetralogie 

 
ICD 10: XVII Q21.3 
 
Synonyma: Fallotova tetralogie 
 
Souhrn o nemoci:   

Fallotova tetralogie je nejčastější cyanotická vrozená vývojová vada srdce s incidencí 3 
z 10 000 narozených, což představuje 10 % všech cyanotických vrozených vývojových vad 
srdce. Ačkoliv se vyskytuje spektrum projevů a morfologických variant nemoci, klasický popis 
zahrnuje defekt komorového septa, dextropozici aorty, stenózu plicnice s výslednou 
hypertrofií pravé komory. Projevy jsou obvykle cyanóza a srdeční šelest v novorozeneckém 
období, i když se může projevit i později v mírnějších formách. 

Jsou popsány asociace s chromozomálními abnormalitami, kdy nejčastější je asociace s 
mikrodelecí 22q11.2 (např. DiGeorgeovým syndromem a velokardiofaciálními syndromy) a 
další častou asociací je trisomie chromosomu 21, 13 a 18. 

Obávanou komplikací je hypercyanóza způsobená masivním zkratem s potenciálně letálními 
následky. Chirurgické řešení vady má skvělé výsledky i prognózu, většina pacientů je dále 
asymptomatická. Přesto se u onemocnění vyskytuje vysoká mortalita a morbidita z důvodu 
chronické pulmonální regurgitace, recidivy stenózy plicnice, dysfunkce pravé komory, 
komorových arytmií a náhlé srdeční smrti.  

 

Medicína se stále vyvíjí 

Možná nové znalosti 

Každý pacient je jedinečný 

Možná špatná diagnóza 

 
  

Více informací o nemoci, referenčním centrům a organizační informace naleznete 
na webu Orphanet: www.orpha.net 
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Typické výkony 

Kompletní chirurgické řešení Fallotovy tetralogie se obvykle provádí ve věku 6–18 měsíců. 
Ještě dříve jsou prováděny paliativní postupy jako B-T shunt (Blalock-Taussig). Pozdější 
operace jsou prováděny méně často a většinou z důvodu pozdějšího zjištění diagnózy.  

V pozdějším věku se mohou s těmito pacienty setkat anesteziologové při dalších výkonech 
souvisejících s touto chorobou, například při náhradě pulmonální chlopně, implantaci 
kardioverteru/defibrilátoru nebo katetrizačních zákrocích, jako je ablace. Také je možné 
setkat se s pacientkami v porodnici při provádění císařského řezu nebo v rámci porodnické 
analgezie. S rostoucím počtem dospělých pacientů s Fallotovou tetralogií je možné se s nimi 
setkat i během výkonů přímo nesouvisejících s kardiochirurgií, jako je cholecystektomie nebo 
hysterektomie nebo neodkladné zákroky. 

  

Typ anestezie 

Pacienti před chirurgickou korekcí:  

Při Fallotově tetralogii je srdce postiženo pravolevým zkratem, vyskytuje se hypoperfuze plic 
kvůli obstrukci výtokového traktu pravé komory a neomezenému defektu komorového septa. 
Obavy týkající se snížení systémové vaskulární rezistence (SVR) (tj. zvýšení pravolevého 
zkratu se zhoršením hypoxémie, laktatémie a kardiovaskulárního kolapsu) zabraňují využití 
regionální anestezie, ačkoliv její použití bylo již popsáno.  

Celková anestézie je upřednostňovaným způsobem anestézie a stavy s hypercyanózou 
neodpovídající na léčbu (manévry ke zvýšení systémové vaskulární rezistence, podání 
opioidů a tekutin) vyžadují celkovou anestézii, myorelaxaci, intubaci a UPV s PEEP se 
současnou kontrolou systémové vaskulární rezistence fenylefrinem nebo jiným 
vazopresorem.  

Může být nutná inotropní podpora, ačkoli u stavů s hypercyanózou se předpokládá zhoršení 
infundibulárních spazmů po podání adrenergních látek, jako je dobutamin nebo adrenalin. 
Příprava na takový stav může zahrnovat podání beta-blokátorů, které pacient již může 
užívat. Ve vážných případech musí být připraven chirurg a perfuzionista. 

Pacient po paliativním zákroku:  

Paliativní postup, jako je B-T shunt, se provádí za účelem udržení plicní perfuze u vybraných 
pacientů. Cílem anestézie u těchto pacientů je udržovat průchodnost zkratu zajištěním dobré 
hydratace a vyvážením a udržováním plicní (Qp) a systémové (Qs) perfuze. Zhoršení 
hypoxémie u těchto pacientů je pravděpodobně způsobeno nízkou SVR a nízkou Qp, 
zatímco „normální“ saturace naznačují nadměrnou Qp a nízkou Qs (systémová hypoperfuze 
a acidóza) a je také nežádoucí. Ovlivňování SVR a PVR (plicní vaskulární rezistence) je v 
těchto případech nezbytné. 

Pacient po chirurgické korekci:  

Po korekci FT jsou techniky regionální i celkové anestezie dobře tolerovány. Zbytkové 
deficity, dlouhodobé následky plicní regurgitace (dysfunkce pravé komory a arytmie) a 
dilatace kořenu aorty a její důsledky mohou mít dále vliv na perioperační management.  
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Nezbytná doplňková předoperační vyšetření (vedle standardní péče) 

Pacienti s FT by měli v ideálním případě být sledováni kardiologem specializovaným na 
vrozené vývojové vady srdce ve vyhrazených centrech. Po kompletním chirurgickém řešení 
jsou každoročně sledovány dlouhodobé následky a jejich řešení. 

Pravidelné vyšetřování zahrnuje: 

Krev: cyanotičtí pacienti mohou mít polycytémii. Hematokrit >0.65 může vyžadovat 
venepunkci. Může být také přítomna mírná koagulopatie. Pacienti s B-T shuntem (nebo jeho 
ekvivalentem) mohou užívat kyselinu acetylsalicylovou. Při použití diuretik hrozí iontová 
nerovnováha a především deplece magnezia.  

EKG: Po rekonstrukční operaci se projevuje blokáda pravého Tawarova raménka. Trvání 
QRS >180 ms je spojené s maligními komorovými arytmiemi a dysfunkcí pravé komory, 
typicky u starších pacientů. 

ECHO: Zobrazujeme funkci a rozměry pravé komory, závažnost plicní regurgitace, funkci 
levé komory (může být narušena kvůli neúplné ochraně myokardu za dřívějších chirurgických 
postupů) a hledáme známky aortální regurgitace nebo dilatace kořenu aorty. Dále hledáme 
reziduální deficity jako je trvající defekt komorového septa a reziduální obstrukce výtokového 
traktu pravé komory.  

MRI/CT srdce: Stále častěji se používá ke zjištění srdeční morfologie a funkce. 

CPET: Je možné zjistit intoleranci zátěže, navíc poskytuje prognostické informace. 

Holterův monitor: Arytmie jsou po rekonstrukci běžné, včetně síňových arytmií typu re-entry 
(flutter síní) a ventrikulárních arytmií, často odpovědných za pozdní náhlou srdeční smrt. 

 

Zvláštní příprava na zajištění dýchacích cest 

I když specifické spojení samo o sobě mezi obtížným zajištěním dýchacích cest a FT není z 
literatury patrné, asociace vady s chromozomálními abnormalitami může znamenat, že na 
dysmorfní pacienty narazíme. Například Edwardsův syndrom (trisomie 18), Downův syndrom 
(trisomie 21) a DiGeorgeův syndrom (delece 22q11) s obtížným zajištěním dýchacích cest 
spojen je. Nutnost použití vybavení a postupů pro obtížné zajištění dýchacích cest je tedy 
nutné hodnotit individuálně.  

Tracheální anomálie u pacientů s FT nejsou neobvyklé (11 %) a mohou vyžadovat použit 
menší endotracheální kanyly. Z toho vyplývá pravděpodobný výskyt souvisejících 
perioperačních komplikací. 

 

Zvláštní příprava před podáním krevních derivátů 

U cyanotických pacientů lze očekávat polycytémii a mírnou koagulopatii. Pacienti s B-T 
shunty nebo jejich ekvivalentem mohou užívat kyselinu acetylsalicylovou. Neexistují žádné 
zvláštní požadavky na přípravu pacientů u nekardiálních chirurgických výkonů. 
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Zvláštní příprava před zahájením antikoagulace 

Neexistují žádné zvláštní požadavky na přípravu pacientů u nekardiálních chirurgických 
výkonů. 

Pacienti s mechanickou náhradou chlopně (plicní nebo aortální) mohou užívat 
antikoagulancia.  

 

Zvláštní opatření při polohování, transportu a mobilizaci pacienta 

Žádná konkrétní opatření. 

Při podezření na hypercyanózu u pacienta s nekorigovanou FT dochází v poloze s koleny na 
hrudi ke zvýšení SVR (a snížení návratu deoxygenované krve z dolních končetin) a tím se 
snižuje zkrat a cyanóza. U pacienta v anestezii lze tohoto stavu dosáhnout pomocí 
vazopresorů. 

 

Interakce chronické medikace a anesteziologických agens 

Pacienti s vysokým rizikem hypercyanózy mohou být připraveni podáním propranololu. Ten 
snižuje účinek inotropních léčiv, jako je například isoprenalin, prostřednictvím kompetitivní 
inhibice po dobu 24 hodin. Toto snížení však nemusí být klinicky významné. 

 

Anesteziologický postup 

Předoperační zhodnocení pacienta by mělo posoudit přítomnost, frekvenci a závažnost 
možné hypercyanózy. Během anestezie se popisuje srdeční selhání, ale je vzácné. Projevy 
srdeční nedostatečnosti zahrnují tachypnoi, tachykardii, pocení a chladné periferie. U 
kojenců také špatné krmení, neprospívání a hepatomegalii. 

Měly by být evidovány současné nebo nedávné infekce dýchacích cest (mají vliv na PVR) a 
funkční stav plic. U pacientů s rizikem hypercyanózy by měly být nasazeny beta-blokátory a 
proto její přítomnost znamená pro pacienta vyšší riziko. U pacientů s dlouhodobým trváním 
onemocnění se mohou vyskytnout komplikace spojené s polycytémií, které zahrnují 
intrakraniální abscesy, cévní mozkové příhody a opožděný vývoj. 

Je nutné se zaměřit na vyšetření kardiorespiračních funkcí: zhodnocení saturace kyslíkem 
(zejména pokud jde o B-T shunt). Měla by být zhodnocena morfologie a projevy srdečního 
postižení. 

Přínosné je vyhnout se stimulaci sympatiku anxiolytickou a sedativní premedikací u těch 
pacientů, kterým hrozí hypercyanóza. Příklady léků, které byly úspěšně použity při těchto 
stavech, jsou například midazolam (perorálně v dávce 0.5 mg/kg; intranasálně v dávce 0.2 
mg/kg), chloralhydrát (perorálně v dávce 50 mg/kg), pentobarbiton (rektálně v dávce 2 
mg/kg), ketamin (intranasálně v dávce 10 mg/kg) a morfin (intramuskulárně v dávce 0,2 
mg/kg). Intramuskulární podání morfinu bylo spojeno s přechodnou desaturací a intranasální 
podání ketaminu prokázalo zlepšení skóre separační úzkosti a větší úspěšnost intravenózní 
kanylace (v porovnání s midazolamem). 
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Historicky byl preferován intravenózní úvod do celkové anestezie ketaminem (vs inhalační 
úvod) s cílem zachovat SVR a vyhnout se hypercyanotickým epizodám. Obecně ale platí, že 
výběr léku nebo způsob úvodu do anestezie není tak důležitý, jako pečlivá titrace dávky a 
doba, po kterou je podávána, v kombinaci se zkušenostmi anesteziologa. Na našem 
pracovišti se často používá inhalační úvod. 

Kardiovaskulární účinky oxidu dusného zahrnují zvýšení PVR a přímý kardiodepresivní 
účinek (obvykle potlačený jeho sympatomimetickými účinky). Oxid dusný byl bezpečně 
použit k úvodu a vedení celkové anestezie, kde snižuje požadavky na opioidy a zlepšuje 
hemodynamickou odpověď na sternotomii. Je ovšem vhodné se jeho použití vyhnout 
v případech, kde je srdeční funkce významně snížena. Na našem pracovišti se 
v kardiochirurgii nepoužívá.  

Opioidy jsou u těchto výkonů vhodné pro anestezii i analgezii. Také jsou využívána 
nesteroidní antiflogistika. Zde platí obvyklá opatření a rizika, např. riziko krvácení, renální 
dysfunkce atd. Je zřejmé, že u pacientů s FT, kterým byly podány infuze prostaglandinu pro 
duktus-dependentní plicní oběh, by se NSAID neměly používat.  

Pro zubní výkony u vysoce rizikových pacientů se doporučuje antibiotická profylaxe infekční 
endokarditidy. Je vyžadována u všech pacientů před operací FT (včetně zkratů/konduitů). U 
pacientů po korekci je profylaxe indikována, pokud již prodělali infekční endokarditidu, 
přetrvávají u nich reziduální deficity a do 6 měsíců od operace s použitím cizího materiálu.  
Nedoporučuje se při operacích na dýchacích cestách, gastrointestinálních, genitourinárních, 
dermatologických nebo muskuloskeletálních zákrocích, pokud se u pacienta nevyskytuje 
přímo prokázaná infekce. [Pokyny ESC] 

U pacientů s FT bylo popsáno použití totální intravenózní anestezie (TIVA). Nicméně její 
kardiodepresivní účinky, snížení SVR a propofolový infuzní syndrom (PRIS) naznačují, že 
propofol by se měl používat opatrně a pouze u vhodných pacientů. Pro TIVA může být také 
použita infuze remifentanilu, ketaminu a dexmedetomidinu. Dexmedetomidin má další 
výhodu v potlačení následných pooperačních junkčních ektopických tachykardií. 

Inhibitory fosfodiesterázy-3 (milrinon, enoximon) jsou inodilatátory s plicními vazodilatačními 
účinky. Jejich perioperační podání během korekce FT je s výhodou při přítomnosti dysfunkce 
pravé komory, která může doprovázet náhradu pulmonální chlopně. 

  

Zvláštní či doplňující monitorace 

U pacientů před korekcí, po paliativních zákrocích a u pacientů s významným reziduálním 
postižením nebo dlouhodobými následky je vhodné zvážit invazivní monitoraci. 
Upřednostňuje se femorální arteriální přístup kvůli použití arteria subclavia pro shunt. 
Centrální žilní katetr umožňuje podávání inotropik a vedení tekutinového managementu. 
Může být použita také transezofageální echokardiografie (TOE) a blízká infračervená 
spektroskopie (NIRS), pokud to stav pacienta vyžaduje. 

Po korekci srdeční vady se invazivní monitorace provádí na základě klinického úsudku. 
Například ve studii šesti plánovaných císařských řezů bylo invazivní arteriální monitorování 
použito pouze ve třech případech (centrální žilní monitorování ve dvou). U pacientů 
s vytvořeným B-T shuntem může dojít k narušení krevního oběhu, a proto se doporučuje 
monitorování na kontralaterální končetině nebo z femorálního přístupu.  
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Možné komplikace 

Vzduchová embolie: dbejte na žilní vstupy, abyste se vyhnuli aplikaci se vzduchovými 
bublinkami a zvažte použití vzduchových filtrů (neomezené a reziduální defekty komorového 
septa). 

Arytmie: junkční ektopické tachykardie, vyskytující se po korekci vady. Později po korekci 
vady: síňová re-entry tachykardie (flutter), fibrilace síní, komorová tachykardie a fibrilace 
komor. 

Hypercyanotický záchvat: zvýšený pravolevý zkrat s plicní hypoperfuzí způsobenou 
infundibulárním spazmem.  

Městnavé srdeční selhání. 

Dysfunkce pravé komory. 

 

Pooperační péče 

Odborné společnosti AHA/ACC doporučují, aby pacienti s komplexními srdečními vadami 
byli léčeni v centru se specializací na srdeční vady a kardiochirurgii, se zkušenými chirurgy a 
anesteziology. Pacienti by měli být léčeni po operaci v prostředí intenzivní péče za 
pokračujícího monitorování (invazivní, telemetrické EKG atd.) s konzultacemi kardiologů se 
zkušenostmi s léčbou komplexních srdečních vad. 

Po korekci mohou být pacienti sledováni v místě bydliště s vedením z regionálního centra, 
kde byly léčeni. Ideální je pooperační péče na jednotce intermediální péče.  

 

Akutní komplikace spojené s nemocí a její vliv na průběh a zotavení z anestezie  

Hypercyanotická epizoda u pacienta s FT před korekční operací. Tito pacienti mohou užívat 
propranolol, pokud byli identifikováni jako vysoce rizikoví. Účelem léčby je snížit PVR a zvýšit 
SVR, a tedy podporovat levopravý zkrat a zmírnit infundibulární spazmy. 

Pacient bude výrazně cyanotický, tachypnoický a letargický. 

• Pokuste se o polohu kolena k hrudníku. 

• Podejte i.v. tekutinový bolus. 

• Sedace (snižuje potřebu katecholaminy): i.v./s.c. morfin, existují kazuistiky o 
úspěšném intranazálním podání fentanylu a midazolamu 

• Pokud tato opatření nefungují, pacienta zrelaxujte, napojte na umělou plicní ventilaci 
a zahajte podávání fenylefrinu. 

V anestezii se stav projeví jako hypoxémie, ischemické změny na EKG a hypotenze. 

Léčba: 

• 100% O2 (plicní vazodilatátor), 
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• Lehká anestézie / sympatická stimulace: 

o prohloubení anestézie 

o i.v. fentanyl 

o i.v. propranolol/esmolol 

• Nízká SVR: 

o i.v. fenylefrin 

o i.v. tekutinový bolus 

 

Ambulantní anestezie 

Není vhodné využití ambulantní anestézie. 

 

Porodnická anestezie 

Těhotenství u pacientek s FT bez korekce srdeční vady představuje významné riziko pro 
matku a plod, má vliv na zvýšenou morbiditu i mortalitu. Je zde riziko pravostranného 
srdečního selhání, arytmií a dlouhodobých kardiovaskulárních účinků. 

Neexistuje shoda ohledně anestetického managementu rodiček s nekorigovanou FT, neboť 
literární údaje se omezují pouze na kazuistiky. Existují názory podporující nízkodávkovanou 
sekvenční kombinovanou spinální/epidurální anestezii pro císařský řez u pacientek se 
závažnými srdečními vadami, včetně FT, ačkoli byly běžně používány jak celková anestezie, 
tak konvenční neuroaxiální techniky. Ať už je použita jakákoli technika, je nezbytné důkladné 
objasnění rozsahu postižení srdce a jeho kardiovaskulárních účinků. Obvyklé anestetické 
cíle zůstávají stejné: udržovat preload a SVR, minimalizovat zvýšení PVR a vyhnout se 
sympatické stimulaci (bolest a úzkost). Nenahraditelná je konzultace ze specializovaného 
regionálního centra. 

Riziko u pacientek s korigovanou FT závisí na zbytkové zátěži nemocí a hemodynamice. 
Nejčastěji se u nich využívá epidurální anestezie, dle publikovaných sérií kazuistik. I v těchto 
případech je zvýšená míra perioperačních komplikací, úmrtí plodu, supraventrikulárních 
tachykardií a srdečního selhání u matky. Přesto jsou zaznamenány příznivé výsledky. 

Je třeba pochopit kardiovaskulární účinky uterotonik a její pravděpodobný vliv na FT. 
Oxytocin způsobuje hypotenzi, tachykardii a snížený srdeční výdej a dočasnou koronární 
insuficienci. Ergometrin podaný intravenózně může způsobit vazokonstrikci, hypertenzi a 
koronární vazospazmus. Carboprost (PGF2alfa) zvyšuje PVR, způsobuje systémovou 
hypotenzi a reflexní tachykardii. Proto by se tyto látky měly používat jen opatrně s důkladným 
zvážením rizika a přínosu. 

Ačkoliv byl porod dříve považován za vysoce rizikový stran infekce, antibiotika jako prevence 
infekční endokarditidy není nyní nutné podávat všem pacientkám, ale pouze těm, u nichž je 
pravděpodobná bakteriální infekce.  
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