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Uvod

Kratak sadrzaj

Napredak u dijagnostici i lijecenju doveli su do zna¢ajnog poboljSanja sud-
bine djece rodene sa tetralogijom Fallot sa perioperativnim mortalitetom
od 2-3% i tridesetogodisnjom stopom prezivljavanja od 90%. Ipak, vecina
ovih pacijenata ima rezidualne postoperativne morfoloske i hemodinam-
ske poremecaje kao i poremecaje sr¢anog ritma, prvenstveno zbog volu-
mena opterecenja desne komore uzrokovanog hroni¢cnom pulmonalnom
regurgitacijom. Unaprijedene hirurske procedure smanjile su ranu smrt-
nost na manje od 3%, ali se godisnja stopa smrtnosti viSestruko povecava
20-30 godina nakon inicijalne hirurske sanacije, uglavhom zbog nezelje-
nih kardioloskih dogadaja. U longitudinalnom pracenju pacijenata poslije
operacije tetralogije Fallot veliki znacaj ima rano otkrivanje morfoloskih i
hemodinamskih rezidualnih poremecaja kako kod asimptomskih tako i
pacijenata sa simptomima radi pravovremenog opredjeljenja za nove te-
rapijske mjere (npr.zamjena pulmonalne valvule), a sve u cilju poboljsanja
toka i ishoda lije¢enja. Magnetna rezonanca srca je dijagnosticka metoda
koja pruza najprecizniju i najtacniju procjenu pojedinih parametara sréane
disfunkcije i losih ishoda kao i definisanje prediktivne vrijednosti pojedinih
parametara. Dosadasnja brojna istrazivanja svjedoce da je povecanje rizi-
ka smrtnosti povezano sa progresivnom dilatacijom i disfunkcijom desne
komore, a preko ventrikulo-ventrikularne interreakcije i disfunkcijom lijeve
komore. Identifikacija parametara, koji mogu da predvide rizik za buduce
nezeljene kardijalne dogadaje kao $to su ventrikularna tahikardija i sr¢ana
insuficiencija, moze da pomogne prilagodavanju terapijskog pristupa, koji
bi vodio unapredenju kvaliteta Zivota i prezivljavanja bolesnika.

Kljucne rijeci: Tetralogia Fallot, disfunkcija desne komore, magnetna re-
zonanca srca, prognoza

Tetralogia Fallot (TOF) je naj¢esca cijanogena urodena sréana mana (USM) koja ¢ini 6-7% svih
urodenih mana srca. Patoanatomski supstrat TOF ¢ine: veliki perimembranozni defekt meduko-
morske pregrade, dekstroponirana aorta koja jase nad septumom za 10-50%, opstrukcija izlaznog
trakta desne komore i hipertrofija desne komore. Tezinu bolesti odreduje stepen opstrukcije izlaznog
trakta desne komore, koja je obi¢no infundibulo-valvularna, mada se znacajne stenoze mogu javiti i
na nivou trunkusa pluéne arterije i grana plucne arterije. Krajnji stepen opstrukcija izlaznog trakta
desne komore je pluéna atrezija, kada se pluéna cirkulacija napaja preko ductus arteriosus persis-
tens ili patologkih aorto-pulmonalnih kolaterala [1, 2].
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Istorijski podaci

TOF je prvi opisao Niels Stenson 1671. godine,
iako je precizan anatomski opis ilustrovao Wil-
liam Hunter iz “St Georges Hospital Medical
School” u Londonu 1784. godine. Njegov opis
velikog ventrikularnog ventrikuloseptalnog
defekta, zajedno sa pulmonalnom stenozom,
kao i posljedi¢ni poremecaj fiziologije, je opisao
Etienne-Louis Fallot 1888. godine u svom opisu
“L’anatomie pathologique de la maladie bleu”,
ali naziv tetralogija se pripisuje Maude Abbott-u
1924. godine [2]. U danasnje vrijeme se TOF sma-
tra porodicom bolesti koje karakterige sli¢na in-
trakardijalna anatomija, ali vrlo varijabilna u
smislu anatomije pluc¢ne cirkulacije, povezanih
abnormalnosti i ishoda.

Incidenca i prevalence

Od dojencadi rodenih sa urodenim manama srca
0ko 3% do 5% ¢e imati TOF odnosno 0,28 na 1000
ili 1 u 3600 Zivorodenih. Nema razlika u incidenci
izmedu muske i Zenske djece [3]. Ispitivanja ge-
netske podloge TOF pokazuju da je mikrodelec-
ija regiona q11 hromozoma 22 prisutna kod 25%
pacijenata. Tetralogija je blisko povezana i ¢esto
dijagnostikovana kod pacijenata sa Di George-
ovim sindromom ili kardiofacijalnim sindromom,
te spada u grupu konotrunkalnih anomalija. Mo-
guci nacini nasljedivanja TOF su: multifaktori-
jalni (2,5-3%), autozomno dominantni (50% gen
NKX2.5), autozomno recesivni (25% gen Jagged
1) i model tri gena (2,5-3% geni FOG2) [3-5].

Anatomija, patofiziologija i
hemodinamika tetralogije Fallot

Tezinu bolesti TOF najveéim dijelom odreduje
stepen opstrukcije izlaznog trakta desne komore.
Stenoza izlaznog trakta desne komore kod TOF
moze biti tako velika da je pritisak u desnoj ko-
mori isti ili ve¢i nego u lijevoj komori, a u isto vri-
jeme se dio ,jasuce aorte” direktno puni iz desne
komore, $to dovodi do znacajnog desno-lijevog
Santa. Drugim rijecima, krv iz desne komore se
dijelom usmjerava u pluénu arteriju, a dijelom
direktno u aortu, a stepen desno-lijevog Santa
odreduje stepen stenoze izlaznog trakta desne

92 | www.biomedicinskaistrazivanja.com

komore. Kako je stenoza dijelom infundibularna
tj. miSi¢na, a dijelom valvularna, teZina desno-li-
jevog Santa moze da se mijenja kod istog djeteta,
posebno kada dolazi do konstrikcije infundibulu-
ma desne komore [6, 7). Pacijenti sa TOF preop-
erativno imaju oste¢enu globalnu funkciju desne
komore. S jedne strane, stenoza pluc¢ne arterije
dovodi do povecanog pritiska u desnoj komori
tako da se razvija kompenzaciono remodelovanje
i hipertrofija desne komore. S druge strane, ven-
trikularni defekt septuma rezultira desno-lijevim
Santom i hipoksijom miokarda. Hipertrofija desne
komore i hipoksija doprinose smanjenju sistolne
i dijastolne funkcije desne komore, a moze doci
i do fibroze miokarda [2, 6, 7].

Klinic¢ke karakteristke

Klinicke karakteristike TOF su direktno povezane
sa tezinom anatomskih defekata. Vecina novo-
rodencadi sa TOF ima poteskoca sa hranjenjem
i ¢esto nemaju odgovarajudi prirast u tjelesnoj
tezini. Djeca sa pluénom atrezijom mogu posta-
ti cijanoti¢na kada se ductus arteriosus zatvori.
Neka djeca imaju dovoljno pluénog krvotoka i
ne izgledaju cijanoti¢no tzv “Bijeli Fallot” i oni
ostaju asimptomatski [1, 2, 6, 7].

Bolest se dobro toleriSe u neonatalnom i
ranom odojackom uzrastu, kada cijanoza moze
biti klini¢ki neprimjetna ili blaga. Sa rastom djete-
ta se povecava stepen opstrukcije izlaznog trakta
desne komore i cijanoza postaje sve izrazenija. Kod
teskih opstrukcija izlaznog trakta desne komore
se izmedu Sestog i devetog mjeseca Zivota mogu
javiti ,krize cijanoze”. One se javljaju u stanjima
simpaticke stimulacije, npr. uznemirenosti, bola

Tabela 1. Simptomatologija tetralogije Fallot
|

Centralna cijanoza

Maljicasti prsti

Smanjena tolerancija napora (dispneja)
Usporen rast i razvoj

Neuroloske komplikacije
(glavobolja, usporen psihomotorni razvoj, konvulzije)

Cerebrovaskularni akcidenti
Spontana intravaskularna tromboza

Apscesi mozga
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poslije kupanja i produzenog placa, a odlikuju se
progresivnim pogorsanjem cijanoze, tahipnejom
i metabolickom acidozom, sa moguéim gubitkom
svijesti i posturalnog tonusa. Ove situacije su
zivotno ugrozavajuce i bez urgentne terapije se
mogu fatalno zavrsiti. Veca djeca sa nekorigov-
anom TOF, koja prohodaju, u toku igranja cesto
¢ucnu i lose tolerisu napor [1, 2, 8].

Dijagnostika

U progjeni funkcije desne komore postoje brojne
poteskoce uzrokovane nepravilnim geometrijskim
oblikom, neposrednom retrosternalnom pozici-
jom, a postoji i dodatno deformisanje i postop-
erativno remodelovanje kod TOF. Ogranicenja
ehokardiografije (EHO), siroko dostupne, rel-
ativno jeftine i bezbjedne dijagnosticke metode
su poteskoce u vizuelizaciji odredenih dijelova
desnog srca i nemogucnost precizne kvantita-
tivne procjene [8-10].

U brojnim studijama su radena ispitivanja
korelacije tradicionalnih ehokardiografskih para-
metara sistolne funkcije desne komore (amplitu-
da longitudinalnog kretanja anulusa trikuspidne
valvule-TAPSE, frakciono skracenje desne ko-
more i maksimalna brzina pokreta anulusa trik-
uspidne valvule) i parametara novih metoda kao
Sto su longitudinalno naprezanje (longitudinal
strain -LS) i parametri magnetne rezonance sr-
ca. Istrazivanja su pokazala najvecu korelaciju
izmedu longitudinalnog naprezanja slobodnog
zida desne komore sa ejekcionom frakcijom desne
komore na magnetnoj rezonanci srca. Globalna
longitudinalna funkcija desne komore je oslablje-
na kod pacijenata sa TOF, posebno kod odraslih
pacijenata. Globalno uzduzno naprezanje desne
komore (engl. global longitudinal strain - GLS)

Prognoza i ishod operisanih od tetralogije Fallot

i brzina deformacije (engl. Global longitudinal
strain rate - GLSRs) su signifikantno niZi kod
pacijenata sa TOF ali nema znacajne razlike u
ovim parametrima izmedu djece i odraslih [9-13].

Kvantifikacija diferencijalnog toka krvi u
svakom pojedina¢nom segmentu pluca je korisna
u procjeni hemodinamskog znacaja stenoze pluéne
arterije ili pluénih vena. Ova mjerenja se izvode
koris¢enjem nuklearne scintigrafije. Kateterizaci-
ja srca se radi samo u sluc¢aju kompleksnih formi
TOF sa hipoplazijom pulmonalnog vaskularnog
stabla ili kod sumnje na postojanje, za hirurgiju
znacajnih, pridruzenih anomalija [9, 13].

Magnetna rezonanca srca se smatra referent-
nom dijagnosti¢kom metodom za kvantifikaciju
veli¢ine i funkcije desne komore i pulmonalne
regurgitacije kod pacijenata sa operisanom TOF,
jer omogucava sveobuhvatnu preciznu procjenu
morfologije i fiziologije desnog i lijevog srca i do-
prinosi odluci optimalne vrste i vremena reinter-
vencije. Magnetna rezonanca je skupa metoda i
zahtjeva mnogo vremena, $to ograni¢ava siroku
klini¢ku primjenu [9].

Lijecenje

Lijecenje TOF je hirursko, i to po tipu palijativne
i kompletne korekcije. Danas se kod vecine djece
TOF kompletno hirurski koriguje, optimalno iz-
medu Sestog i dvanaestog mjeseca zivota. Pal-
ijativna korekcija se radi veoma rano, i to kod
djece sa teskom hipoplazijom plucne arterije [2].
Sastoji se od kreiranja aorto-pulmonalnog Santa
(modifikovani Blalock Taussig $ant), gdje se in-
terponira vaskularni sinteticki graft izmedu a.
subclaviae i grane plucne arterije, sa ciljem da se
izazove rast plucne arterije i da se kasnije omo-
guci kompletna korekcija mane [26, 29]. Blalock

Tabela 2. Dijagnostika tetralogije Fallot: karakteristi¢ni nalazi dobijeni pojedinim dijagnostic¢kim

metodama

Fizikalni nalaz: snazan ejekcioni sistolni $um na bazi srca lijevo, sa $irokom propagacijom,

uz oslabljen drugi ton na pulmonalnom uséu.

Rendgenske karaktaristike TOF: sr¢ana silueta je u obliku klompe, naglasen pulmonalni

zaliv, pluéna vaskularna $ara oskudna.

EKG promjene: desna sréana osovina sa znacima hipertrofije desne komore.

Laboratorijski nalazi: policitemija, hiperglobulija, povecan hematokrit
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i Taussig su opisali prvi sistemski arterijsko-pul-
monalni Sant 1945. godine. Prvu operaciju TOF
na otvorenom srcu su objavilili Lillehei i Varco
1954. godine [2, 15, 16].

Negativan uticaj starosti djeteta u vrijeme
primarne kompletne operacije na kasniju smrt-
nost se moze objasniti duzim trajanjem hipoksije
i povecanog pritska u desnoj komori, Sto poveca-
va incidencu kasnijih aritmija. Kasna smrtnost
i kardiovaskularni mortalitet je nizi kod onih
koji su operisani u mladem uzrastu, narocito
onih mladih od tri godine. Zbog toga se pred-
laze da se operacije TOF izvode rano (tj. starost
< 3 godine) kako bi se izbjegli dugoro¢ni efekti
hipoksije i preopterec¢enja desne komore. Prisus-
tvo patoloskih aorto-pulmonalnih kolaterala je
znacajan prediktor rane i kasne sréane smrtnos-
ti kod pacijenata sa TOF. Makro kolaterale ima
2,9% pacijenata sa jednostavnim oblikom TOF.
Prisustvo patoloskih aorto-pulmonalnih kolater-
ala ¢esto ukazuje na relativno male i kompleksne
plucne arterije. Pored toga, dugotrajna izlozenost
ovih kolaterala visokom pritisku iz aorte moze
dovesti do remodelacije vaskularnog zida i do
razvoja kasnije plu¢ne hipertenzije. Uvodenje
Ballock-Taussig-ovog Santa prije totalne repa-
racije i unifokalizacije patologkih aorto-pulmo-
nalnih kolaterala na centralne grane plu¢ne ar-
terije moZze izazvati distorziju plu¢ne arterije. Ovi
faktori mogu pojacati pulmonalnu regurgitaciju
koja uzrokuje prekomjerno opterecenje desne ko-
more, a zatim pojavu kasnih aritmija i povecanu
smrtnost [17, 18).

Anatomija, patofiziologija i
hemodinamika nakon operacije
tetralogije Fallot

Po definiciji, TOF ukljucuje stenozu izlaznog
trakta desne komore, ali i pored unaprijedenih
hirurskih tehnika (konduit, patch) pacijenti sa
hirurski korigovanom TOF skoro uvijek imaju
rezidualnu postoperativnu deformaciju izlaznog
trakta desne komore (suzenje ili dilataciju). Rezid-
ualna ili rekurentna opstrukcija izlaznog trakta
desne komore moze se desiti u bilo kom periodu
nakon operacije, ali je najées¢a u prvih nekoliko
godina nakon inicijalne reparacije [19, 20].

Vecina djece podvrgnute kompletnoj reparaciji
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ima nekomplikovan postoperativni oporavak, a
za manjinu postoperativni period je komplikovan
zbog poremecene dijastolne funkcije desne ko-
more uprkos ocuvanju biventrikularne sistolne
funkcije. Ovakvi pacijenti zahtjevaju duZe tra-
janje inotropne potpore, produzenu ventilaciju,
vece doze diuretika i duzi boravak u jedinicama
intenzivne njege [21].

Rezidualne postoperativne sekvele

Strukturne abnormalnosti nakon operacije TOF se
mogu podijeliti u nekoliko grupa (Tabela 3) [9, 22].

Pulmonalna regurgitacija je najéesca rezidu-
alna sekvela kod pacijenata sa operisanom TOF
koja je povezana sa progresivnom dilatacijom i
ostecenjem sistolne funkcije desne komore. Dilat-
acija i disfunkcija desnog srca negativno uticu
na geometriju i funkciju lijevog srca zbog nepo-
voljne ventrikulo-ventrikularne interakcije [21].
Povecanje pritiska i volumena desne komore je
povezano sa zaravnjenjem interventrikularnog
septuma $to rezultira u otezanom dijastolnom
punjenju lijeve komore. Stoga je odnos volume-
na desne i lijeve komore, koji uklju¢uje parame-
tar nezeljenih efekata pulmonalne regurgitacije
na dilataciju desne komore i kompresiju lijeve
komore, znacajan prediktor tezine pulmonalne
regurgitacije i disfunkcije desnog i lijevog srca
[22-24].

Mladi pacijenti tolerisu dobro postoperativnu
pulmonalnu regurgitacije, ali u odraslom dobu
hemodinamsko opterecenje hronicnom pulmo-
nalnom regurgitacijom pocinje da utice na toler-
anciju napora i prezivljavanje. Dugoro¢ne studije
ishoda pacijenata sa TOF biljeze promjenu krive
prezivljavanja u drugoj deceniji nakon hirurske
korekcije [25, 26]. Pulmonalna regurgitacija je
snazno povezana sa kasnim nezeljenim dogada-
jima koji mogu da dovedu do iznenadne smrti. U
pocetku, funkcija desne komore moze biti kom-
penzovana povecanjem regurgitacionog volu-
mena kod teske pulmonalne regurgitacije. Ovu
kompenzaciju karakteriSe povecanje end-dijastol-
nog volumena sa hipertrofijom desne komore, $to
dovodi do odrzavanja niskih pritisaka punjenja
ove komore. Medutim, tokom vremena, nastav-
lja se hroni¢no opterecenje volumenom i odnos
mase prema volumenu se smanjuje, sto dovodi
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Tabela 3. Strukturne abnormalnosti nakon operacije tetralogije Fallot

1. Sekundarne abnormalnosti koje su posljedica hirurske intervencije: pulmonalna
regurgitacija, oziljak izlaznog trakta desne komore, ventrikuloseptalni defekt patch-a

2. Rezidualne ili rekurentne lezije: opstrukcija izlaznog trakta desne komore, stenoza grane
plucne arterije, defekt interventrikularnog septuma, defekt interatrijalnog septuma

3. Stecene lezije: trikuspidalna regurgitacija, aneurizma izlaznog trakta desne komore,
dilatacija korjena aorte, aortna regurgitacija, disfunkcija lijeve komore

4. Povezane anomalije: aortno-pulmonalne arterijske kolaterale

do povecanja pritiska punjenja i smanjenja funk-
cije miokarda [27-29].

Iako blaga do umjerena opstrukcija izlaznog
trakta desne komore moze biti dobro tolerisana
u djetinjstvu i adolescenciji, incidenca ostecen-
ja funkcionalnog statusa, sr¢anih poremecaja,
aritmija i smrti se skoro utrostruce tokom trece
postoperativne decenije [30, 31]. Dokazan je od-
nos izmedu stepena i tipa remodelovanja desne
komore i elektrofizioloskih svojstava i utvrden
prag produzenja QRS od 180 ms za pojavu simp-
tomatske ventrikularne tahikardije i iznenadne
smrti [32, 33].

Smanjenje odnosa masa-volumen desne ko-
more, smanjena sistolna funkcija lijeve komore i
atrijalna tahiaritmija povezani su sa rizikom od
smrti ili ventrikularnom tahikardijom, dok volu-
men i ejekciona frakcija desne komore nisu pov-
ezani sa ovim rizicima [34-36]. Villafafie i sar. [17]
isti¢u da su atrijalna i rientri tahikardija ¢esce od
ventrikularne tahikardije kod operisanh od TOF.
Atrijalna tahikardija se registruje tokom evalu-
acije kod vise od 30% pacijenata, a ventrikularne
aritmije kod oko 10% pacijenata. Atrijalni flater
ili fibrilacija i ventrikularna tahikardija se ¢esce
vidaju u trecoj i ¢etvrtoj deceniji Zivota [37-40].

Od ostalih rezidualnih poremecaja nakon op-
eracije TOF opisani su trikuspidna regurgitacija,
disfunkcija lijeve komore, dilatacija aortnog ko-
rjena i ascendentne aorte, aortna regurgitacija,
rezidualni atrijalni i ventrikularni septalni defekt,
aneurizma izlaznog trakta desne komore, stenoza
grana pulmonalne arterije [43]. Prema podacima
iz literature, prevalencija dilatacije aorte varira
u $irokom rasponu izmedu 15% i 87%. Predik-
tori vece dimenzije dilatacije aortnog korjena i
ascendentne aorte u TOF su: muski pol, plu¢-
na atrezija i prethodni operativni tretmani, $to
zahtjeva razlic¢itu strategiju pracenja i nadzora
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kod muskih pacijenata sa TOF s obzirom na veci
rizik za ozbiljne komplikacije [84].

Kao faktori rizika za kardiovaskularnu smrt-
nost pacijenata operisanih od TOF identifikovani
su povecana starost pri operaciji, prethodna op-
eracija Santa i prisustvo patoloskih aorto-pulmo-
nalnih kolaterala [42-44]. Palijativne procedure
odlazu kompletnu operaciju ali ne povecavaju
stopu reintervencija. Vrijeme kompletne repa-
racije TOF nije povezano sa klini¢ckim ishodom
ni sa stopom reoperacija [44].

Zamjena pluéne valvule

Indikacije za zamjenu pluc¢ne valvule kod pacije-
nata sa operisanom TOF razlukuju se kod bole-
snika bez simptoma i onih sa simptomima.

A. Asimptomski pacijenti sa dva ili vise sl-
jedecih kriterijuma kao indikacije za zamjenu
pluéne valvule:

1. Enddijastolni pritisak desne komore >150

mL/m?ili Z-skore > 4

2. Odnos enddijastolnih volumena desne i

lijeve komore >2

3. Endsistolni volumen desne komore > 80

mL/m?

4. FEjekciona frakcija desne komore < 47%

5. Ejekciona frakcija lijev komore < 55%

6. Velika aneurizma izlaznog trakta desne

komore

7. QRS trajanje >140 ms

8. Tahiaritmija povezana sa volumen op-

terecenjem desnog srca

Pored ovih i druge hemodinamski znacajne
abnormalnosti su indikacija za zamjenu pluc¢ne
valvule kod bolesnika bez simptoma:

1. Opstrukcja izlaznog trakta desne komore

sa sistolnim pritiskom u desnoj komori >
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2. Teska stenoza grana pulmonalne arteri-
je (<30% protoka afektiranog pluca) ko-
ja nije pogodna za transkatetersku balon
dilataciju

3. Najmanje umjerena trikuspidalna regur-
gitacija; lijevo desni Sant od rezdualnog
atrijalnog ili ventrikularnog septalnog
defekta sa odnosom pulmonalno sistem-
skog protoka >1,5

4. Teska aortna regurgitacija

5. Teska aortna dilatacija (dijametar > 5 cm)

B. Simptomski pacijenti. Indikacije za zamjenu
plucne valvule: 1. Intolerancija napora koja se ne
moze objasniti ekstrakardijalnim uzrocima (npr
bolesti pluc¢a, muskuloskeletne anomalije, gen-
etske anomalije, gojaznost); 2. Simptomi i znaci
sréane insuficijencije (u blagom naporu ili u toku
odmora koje se ne mogu objasniti ekstrakardi-
jskim uzrocima, periferni edem); 3. Sinkopa koja
se mozZe pripisati aritmiji.

Neke studije objavljuju da su pacijenti sa na-
jvecim vrijednostima preoperativno indeksiranog
enddijastolnog pritiska desne komore nakon
zamjene pluéne valvule imali najveéi pad post-
operativnog volumena desne komore, ali su isti
pacijenti imali najniZe pobolj$anje postoperativne
NYHA funkcionalne klase odnosno klini¢kog
stanja $to je dokazano metodom meta regresije.
Istovremeno sistolna funkcija lijeve komore, iz-
razena kao ejekciona frakcija se ne mijenja znaca-
jnije ni poslije zamjene plucne valvule [45, 46].

U najvecoj meta-analizi izvedenoj do dan-
as koja je analizirala pacijente sa korigovanom
TOF koji su razvili pluénu insuficijenciju nakon
zamjene plucne valvule pokazano je: 1) nesumn-
jivo smanjenje frakcije pulmonalne regurgitaci-
je; 2) poboljsanje indeksiranih volumena desne
komore ali ne i poboljsanje ejekcione frakcije; 3)
poboljsanje sistolne funkcije lijeve komore mjere-
no ejekcionom frakcijom, uprkos porastu indek-
siranog enddijastolnog volumena lijeve komore
i nepromijenjenog indeksiranog enddijastolnog
volumena lijeve komore; 4) smanjenje trajanja
QRS-a; 5) poboljsanje simptoma; 6) stvarno pobol-
jsanje sistolne funkcije desne komore; 7) najbolje
odgovore u smislu geometrije desne komore u
post-operativnom periodu kod pacijenta sa ve¢im
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preoperativnim indeksiranim enddijastolnim
volumenom desne komore, ali uprkos pobol-
jsanju geometrije desne komore bez znacajnijeg
poboljsanja klini¢kog stanja i smanjenja simp-
toma; 8) najbolje odgovore u smislu geometrije
desne komore u postoperativhom periodu kod
osoba sa veéim preoperativnim indeksiranim
enddijastolnim volumenom desne komore; 9)
da su bolesnici sa ve¢im smanjenjem frakcije
pulmonalne regurgitacije imali najbolji odgovor
u smislu geometrije desne komore u postoper-
ativhom periodu; 10) pacijenti sa veéim brojem
dodatnih procedura imali su najbolje odgovore
u smislu geometrije desne komore u postopera-
tivnom periodu [47,48].

Hirurska zamjena plu¢ne valvule udruzena je
sa signifikantnim smanjenjem volumena desne ko-
more i povecanjem sistolne funkcije desne i lijeve
komore, skrac¢enjem trajanja QRS, poboljsanjem
simptoma i funkcionalne klase NYHA [48]. Vri-
jeme zamjene plucne valvule je predmet debata
zbog neusaglasenih stavova vezanih za kriteri-
jume gdje vecina istraZivaca koristi end-dijastolni
volumen desne komore indeksiran na povrsinu
tijela, dok drugi koriste odnos end-dijastolnog
volumena desne i lijeve komore [49].

Zakljucak

Napredak u pedijatrijskoj kardiologiji i kardi-
ohirurgiji i revolucionarne promjene u pracenju i
lije¢enju pacijenata omogucio je vecini pacijenata
sa TOF da prezive do odraslog doba. Medutim,
unaprijedene hirurske procedure ipak ne omo-
gucavaju savrsenu restauraciju normalnih anatom-
skih i funkcionalnih odnosa, tako da je za ve¢inu
pacijenata potrebno doZivotno pracenje i mnogi
zahtijevaju kasnije intervencije zbog rezidualnih
strukturnih i hemodinamskih abnormalnosti.
Najc¢esc¢a postoperativna komplikacija kod
pacijenata nakon operacije TOF je pulmonal-
na regurgitacija koja je povezana sa progre-
sivnom dilatacijom desne komore koja dovodi
do poremecaja njenje sistolne funkcije, a preko
ventrikulo-ventrikularne interreakcije utice i na
globalnu funkciju lijeve komore. Dilatacija desne
komore odgovorna je za aritmije, intoleranci-
ju fizickog napora, sréanu insuficijenciju i smrt.
Medutim, u klini¢koj praksi pojavljuju se i
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pacijenti sa umjerenom pulmonalnom regurgitac-
jjom i disfunkcijom desne komore koja moze biti
uzrokovana ostecenjem miokarda tokom operaci-
je, trikuspidalnom insuficijencijom, prisustvom
Santova i brojnim drugim uzrocima. Sa druge
strane, tokom postoperativne evaluacije se nadu
pacijenti koji imaju veliku pulmonalnu regurgitac-
iju, a normalnu veli¢inu i funkciju desne komore
i ne zahtijevaju reintervenciju. Adaptivni odgov-
or desne komore na volumen opterecenja koji je
posljedica pulmonalne regurgitacije ne zavisi sa-
mo od stepena i duzine trajanja pulmonalne re-
gurgitacije nego i od karakteristika desne komore
i pluénih arterija. Volumen opterecenje desne
komore uzrokuje povecanje enddijastolnog vol-
umena desne komore, ali vremenom i povecanje
endsistolnog volumena desne komore, $to vodi
progresivnom pogorsanju funkcije miokarda. U
odraslom dobu losa adaptacija hipertrofisane i
nekomplijantne desne komore na prekomjerno
volumen opterecenje signifikantne pulmonalne
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Progress in diagnosis and treatment has led to a significant improvement in the fate of children born with te-
tralogy of Fallot, with the perioperative mortality of 2-3% and a 30-year survival rate of 90%. However, the ma-
jority of these patients have residual postoperative morphological and hemodynamic disorders, as well as heart
rhythm disorders, primarily due to the volume loading of the right ventricle caused by chronic pulmonary re-
gurgitation. Improved surgical techniques have reduced early mortality to less than 3%, but the annual mor-
tality rate has increased 20-30 years after initial surgical remediation, mainly due to unwanted cardiac events.
In longitudinal monitoring of patients after repair of tetralogy of Fallot, early detection of morphological and
hemodynamic residual disorders both in asymptomatic and symptomatic patients is of great importance. The
purpose of this is a timely identification of new therapeutic measures (e.g. pulmonary valve replacement) in
order to improve the course and outcome of treatment. Cardiovascular magnetic resonance imaging is a di-
agnostic method that provides the most precise and accurate estimation of individual parameters of cardiac
dysfunction and poor outcomes. Furthermore, it plays a significant role in defining the predictive ability of in-
dividual parameters. Previous research has shown that the increase in mortality risk coincides with progressive
dilation and right ventricular dysfunction, by means of ventriculo-ventricular interaction and left ventricular
dysfunction. Identification of parameters that can predict the high-risk patients for future unwanted cardiac
events such as ventricular tachycardia and cardiac insufficiency can assist the customization of a therapeutic
approach leading to improvement in quality of life and patient’s survival rate.

Keywords: tetralogy of Fallot, right ventricular dysfunction, cardiovascular magnetic resonance imaging,
prognosis
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