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PODSUMOWANIE PRZYPADKU

Autorzy przedstawili przypadek mezczyzny lat 23 (mc. 47 kg i wzrost - 163 cm), ze
ztozong wada wrodzong serca okreslong jako: TGA, VSD, zaro$nigcie lewej zastawki
przedsionkowo-komorowej i hipoplazja prawej komory, po operacji metodg Fontana. W
pazdzierniku 1989 r (w wieku 1.5 mies.) wykonano u niego poszerzenie komunikacji
migdzyprzedsionkowej i "banding" tetnicy ptucnej. W wieku 3 lat miat wykony zabieg hemi-
Fontana, za§ w 6 lat pozniej (listopad 98) operacje zmodyfikowang metoda Fontana z 3.5 mm
fenestracja. Przy przyjeciu u pacjenta stwierdzono marskos¢ watroby, ascites,
hipoproteinemi¢ z hipoalbuminemia sugerujace zespdt enteropatii wysigkowej 1 anemi¢
mikrocytarng. Ponadto stwierdzono u niego prawostronny niedowtad oraz cechy
przewlektego zapalenia watroby typu C (HCV infection). W pazdzierniku 2013 chory zostat
ponownie przyjety do leczenia z powodu nasilajagcej si¢ od kilku miesiecy nietolerancji
wysitku, obrzeku powlok brzusznych i obrzekow obwodowych (klasa III wydolnosci serca w
skali NYHA). W badaniu fizycznym stwierdzono szmer skurczowy nad tetnicg ptucng i w pn
Erba, powigkszenie watroby, ascites i obrzgki konczyn dolnych, préochnice uzgbienia oraz
przepukling pepkowa. W EKG wystepowat rytm zatokowy 90/min., z wydluzeniem czasu PQ
- (0.22 sec.), okresowy blok przedsionkowo-komorowy Il stopnia oraz epizody rytmu
wezlowego 60/min. W badaniu EKG metodg Holtera wystepowat w przewadze rytm
zatokowy 90/min., z blokiem przedsionkowo-komorowym | stopnia (czas PQ - 0.24 sec.).
Obecne byly takze epizody zaawansowanego bloku II stopnia typu Mobitz II oraz rytmu
weztowego 56/min. W badaniu echokardiograficznym stwierdzono poszerzenie zyty wrotnej
(12 mm), zyty gtownej dolnej (17 mm), obnizenie EF (45-50%) komory systemowej, fagodng
niedomykalno$¢ zastawki dwudzielnej (pierscien - 47 mm). Stosunek E/A - wynosit 0.56/0.41
m/sec (1.35), zas E/E' - 4,5. W obrebie tunelu taczacego IVC z RPA wystepowaly dodatkowe
echa sugerujace obecnos$¢ skrzeplin. W obu jamach optucnowych stwierdzano niewielka ilo§¢
ptynu (20-30 mm). W badaniach biochemicznych zwracalo uwage obnizenie w surowicy
krwi poziomu biatka catkowitego (42.9 g/l), albumin (24.5 g/1), K™ (3.5 mmol/L), i Fe*" (6.9
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norma - 12.5-26 1'/mol/l), podwyzszenie D-dimerow (2998, norma <500 ng/l). Wartosci
morfologii krwi, CRP, prob watrobowych, w tym GGTP oraz fosfatazy alkaicznej byty
prawidlowe. Poziom NT-pro BNP byl podwyzszony (421 - norma dla me¢zczyzn <55 lat - 64
pg/ml) (1). W leczeniu przeciw-zakrzepowym stosowano: Enoxyparyne (40 mg 2 x dz). W
celu zmniejszenia obcigzenia objetosciowego serca, przesickow do jam surowiczych i
obrzekéw obwodowych stosowano Furosemid (1 x dz) i Spironol (50 mg 1x dz). W
zwalczaniu enteropatii wysigkowej poza lekami moczopednymi stosowano Prednison (2.5 mg
1 x dz). W leczeniu przeciw-padaczkowym stosowano Kwas walproinowy (500 mg 1 x dz) i
Wigabatryne (500 mg 2 x dz). W trakcie pobytu stosowano wlewy albumin i bogato biatkowa
diete (1.5-3 g/kg mc) z dodatkiem preparatdow zawierajacych Srednio-tancuchowe kwasy
thuszczowe (olej MCT). Wedlug relacji ustnej autoré6w prezentacji pacjent nie stosowat si¢
poza szpitalem do wydawanych zalecen, w tym diety i leczenia farmakologicznego.

DYSKUSJA

W cewnikowaniu serca i angiokardiografii przed operacja Fontana w tym przypadku
stwierdzono nieco inng morfologi¢ wady niz przedstawiona w prezentacji. Wykazano
prawidtowe powigzania zylno-przedsionkowe i prawidtowe potozenie przedsionkéw (Situs
solitus) oraz niezgodno$¢ powigzania prawego ujscia przedsionkowo-komorowego, tj prawy
przedsionek komunikowatl si¢ przez zastawke dwudzielng z anatomicznie lewa komora
polozong prawostronnie (L-loop komor). Natomiast lewostronne uj$cie przedsionkowo-
komorowe byto zarosnigte. Obecny byt ubytek miedzyprzedsionkowy pozwalajacy na
przeptyw krwi z lewego do prawego przedsionka. W okolicy podaortalnej stwierdzono duzy
ubytek miedzykomorowy. kLaczylt on prawostronnie polozong dobrze rozwinigta,
morfologicznie lewa komore z hipoplastyczna, odptywowa czgécig lewostronnie potozone;j,
morfologicznie prawej komory. Od niej odchodzily obie tetnice gtowne potozone "bok do
boku", z t¢tnicg ptucng potozong nieco z przodu i po lewej w stosunku do aorty. Niezaleznie
od wspomnianych réznic wada ta nalezy do szczeg6lnej grupy ztozonych nieprawidtowosci
rozwojowych uktadu krazenia, ktérych zasadnicza cecha jest obecno$¢ jednej prawidtowo
rozwini¢tej 1 niedorozwoj lub brak drugiej komory serca. Andreson uzyt terminu "functionally
single ventricle" (czynno$ciowo pojedyncza komora - CPK) dla podkreslenia funkcjonalnej
roli jednej w pelni rozwinigtej komory niezaleznie od jej anatomicznego wariantu
(morfologicznie prawa, lewa, nieokreslona) ( 2 ). Wystgpowanie czynno$ciow0 pojedynczej
komory oceniane jest na 2-10% ogotu wad wrodzonych serca. RozbieznoSci w tej ocenie
wynikaja z braku przyjecia jednolitej nomenklatury 1 klasyfikacji (3). Ta grupe poza
zmianami morfologii komor serca cechuje znaczna rdéznorodno$é towarzyszacych zamian w
ukladzie krazenia, jak anomalie zyt systemowych i/lub ptucnych, wady przegrod serca,
zastawek  przedsionkowo-komorowych i  tetniczych, nieprawidtowosci  polaczen
przedsionkowo-komorowych i komorowo-tgtniczych oraz nieprawidtowe potozenie serca w
klatce piersiowej (malpozycja serca) ( 3,45 ). Ta rozmaitos¢ wad towarzyszacych
determinuje sposob wstepnego leczenia. Kolejny etap, a to operacja hemi-Fontana lub
Glenna) i docelowy (operacja zmodyfikowang metoda Fontana) sg takie same (3,4,5). Celem
wstepnych zabiegdbw w tej grupie wad jest zapewnienie niezaburzonego splywu zylnego
systemowego 1 plucnego, eliminacja utrudnien przeplywu systemowego 1 uzyskanie
optymalnego przeplywu plucnego (wymagajacego ograniczen w wadach z nadmiernym, a
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zwigkszenia w wadach z obnizonym przeptywem ptucnym). Ze wzgledu na zwigkszony
przeplyw pluicny w tym przypadku wstepnie wykonano "banding" tetnicy plucnej
ograniczajacy wielko§¢ przeptywu 1 cisnienia phlucnego, a wskutek atrezji zastawki
trojdzielnej poszerzono jednocze$nie komunikacj¢ migdzyprzedsionkowa poprawiajac sptyw
z zyl systemowych do czynnos$ciowo pojedynczej (anatomicznie lewej) komory. Wstepne
zabiegi operacyjne majace na celu zrownowazenie przeptywoéw krwi w obydwu krwiobiegach
i redukcje przecigzenia wstgpnego czynnos$ciowo pojedynczej komory wykonywane sg w
okresie noworodkowym, z ryzykiem od 5 do 25%, zaleznie od postaci wady 1 rozleglosci
operacji. "Banding" tetnicy plucnej wykonywany jest zazwyczaj okoto 3 tyg. zycia i1 nie
stanowi istotnego ryzyka (4,5). W drugim etapie (ktory zwykle wykonuje si¢ okoto 6-7
miesigcu zycia), stosowane sg dwie réwnorzgdne metody: zespolenie konca zyly gldwnej
goérnej do boku gatezi ptucnej po tej samej stronie — okreslana mianem dwukierunkowego
zespolenia Glenna albo powickszone zespolenie zyly gtownej goérnej w okolicy jej wejécia do
prawego przedsionka z prawa galezig tetnicy phucnej (bok do boku), z jednoczesnym
zamknigciem potaczenia z prawym przedsionkiem tata z Gore-teXxu — nazywane operacja
hemi-Fontana. W tym przypadku przeprowadzono zabieg hemi-Fontana, bardzo p6zno bo
dopiero w wieku 3 lat. Ta metoda jest bardziej rozlegla, ale stanowi jednoczes$nie wstep do
zastosowania bocznego tunelu w obrebie prawego przedsionka podczas docelowego zabiegu
Fontana, kierujacego sptyw z zyly gléwnej dolnej do prawej galezi tetnicy ptucne;.

Zabieg ten rozdziela krazenie phucne od systemowego i1 przywraca w pelni szeregowy
charakter krazenia. Operacj¢ przeprowadza si¢ okolo 2.5-3 roku zycia. W tym przypadku
wykonano ja znacznie pdzniej z niejasnych powodoéw. Wczesniejsze leczenie zapobiega
skutkom przewlekajacej si¢ hipoksji 1 jej nastgpstwom, sinicy, tworzeniu si¢ przetok zylno-
zylnych 1 systemowo-plucnych kolateral. Dla ograniczenia nadmiernego wzrostu
osrodkowego cisnienia zylnego, jak mozliwosci dopetnienia CPK i poprawy jej rzutu
(zwlaszcza we wczesnym okresie pooperacyjnym) stosowane jest wytworzenie w §$cianie
tunelu niewielkiej fenestracji (okoto 4 mm). Kosztem jest niewielka desaturacja systemowe;j
krwi tetniczej 1 wzrost ryzyka zatorowosci. Obecno$¢ fenestracji przeciwdziata skutkom
nadmiernie podwyzszonego OCZ tj. przesiekom do jam surowiczych: osierdzia, optucnych i
otrzewnej. W omawianym przypadku w odlegltej kontroli nie stwierdzono jej obecnosci.
najpewniej z powodu spontanicznego zamknigcia. Niezbgdnymi warunkami powodzenia
zabiegu docelowego sa: prawidlowy opor i ci$nienie w krazeniu plucnym, dostateczna
funkcja skurczowa 1 rozkurczowa CPK, uzyskanie laminarnego spltywu krwi z zyl
systemowych do galezi tetnicy phlucnej i mozliwie rownomiernego, laminarnego w nich
przeptywu. Czynnikami ryzyka s3: przerost migsnia CPK (wskutek przecigzenia
objetosciowego lub cisnieniowego), jej dysfunkcja skurczowa lub rozkurczowa, podwyzszone
ci$nienie koncowo-rozkurczowe CPK, podwyzszony opor plucny, znieksztatcenia, zwezenia
gatezi tetnicy plucnej powodujace wzrost oporéw (impedancji) przeplywu, utrate energii
kinetycznej] 1 wzrost cisnienia w poprzedzajacym ukladzie naczyniowym, istotna
niedomykalno$¢ zastawki przedsionkowo-komorowej (3,4,5). Nawet najlepsze wyniki
leczenia zmodyfikowang metodg Fontana nie zmieniajg faktu, ze jest to operacja paliatywna.
W uktadzie krazenia pozostaje tylko jedna komora bez korzys$ci wynikajacej z dodatkowego
pulsacyjnego wzmocnienia krazenia ptlucnego. Konsekwencja takiej anatomii jest stale
podwyzszone cis$nienie zylne (Srednie OCZ 10-15 mm Hg) i podwyzszony opor, przeciwko
ktoremu pracuje CPK, bedacy sumag oporow: systemowego, w uktadzie Fontana i ptucnego.
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Podwyzszonemu cisnieniu zylnemu towarzyszy relatywnie niskie ci§nienie w tetnicy ptucne;,
co okre$lono mianem paradoksu fizjologii krazenia po operacji Fontana (5). Sposrod
pacjentow, ktorzy przezyli okres okotooperacyjny wolnos¢ od wszystkich zdarzen bedacych
powodem zgonoéw i koniecznos$ci przeszczepu w okresie 10 lat dotyczyta 90%, 20 lat - 83%,
za$ 25 lat - 70% (6). Powiktania po leczeniu tego typu wynikaja z nastgpstw operacji na
poszczegbdlnych etapach oraz "fizjologii" krazenia typu Fontany. Ich wystepowanie zwigksza
si¢ z czasem przezycia wskutek zjawisk okreslanych mianem wyczerpywania si¢ (atrition)
mozliwosci tego typu krazenia. Do najczesciej wystepujacych powiktan nalezg rozne formy
arytmii nadkomorowej, w tym na tle dysfunkcji wezla zatokowego 1 zaburzenia
przewodzenia, zmiany zakrzepowo zatorowe, uposledzenie funkcji watroby prowadzace do
marsko$ci, enteropati¢ wysigkowa, postepujaca dysfunkcje chronicznie niedopetnionej
objetosciowo CPK, tworzenie si¢ roznorodnych kolateral migdzynaczyniowych, z ktorych
czg$¢ zwigksza obcigzenie objetosciowe CPK, czg$¢ omija krazenie plucne sprzyjajac
desaturacji, poliglobulii, policytemii i sinicy. Nalezy podkresli¢ takze zwigzane z tym typem
krazenia ograniczenia wydolno$ci fizycznej oraz neurorozwojowe (4,5,7). Te ostatnie
powstajg na tle powtarzajacych si¢ operacji w krazeniu pozaustrojowym, zmian zatorowych w
CSN, przewleklego niedotlenienia i nierzadko wystepujacych od urodzenia deficytow
neurologicznych. Wiekszo$¢ z powyzszych wystapily w omawianym przypadku
przyczyniajac si¢ istotnie do obnizenia wydolnosci krazenia. Przezywalno$¢ pacjentow z
zaro$nigciem zastawki trdjdzielnej po operacji Fontana jest obiecujaca, szczegdlnie po
wprowadzeniu jej modyfikacji. W obserwacji Mair i wsp. 215 chorych z tym typem wady (u
34 z przetozeniem wielkich tetnic) operowanych w okresie 1973 - 1998 zmarlo ogdtem 45, w
tym tylko 3 sposroéd 58 operowanych w latach 1988-97. Powodem 26 p6znych zgondow (w
okresie od 4 mies. do 18 lat po operacji) byly: zaburzenia rytmu serca (7), postepujaca
niewydolnos¢ serca (4), powiktania po re-operacjach (3), zmiany zatorowo-zakrzepowe (3),
enteropatia wysigkowa (3), problemy ptucne (2), wypadki (2), przyczyny nieznane (2).
Ogotem 171 pacjentdow pozostawalo w obserwacji od 1 do 24 lata, mediana 13 lat (8).
Sposoéb stosowanego leczenia W prezentowanym byl prawidlowy. Na niezadowalajacy efekt
na pewno mial wptyw brak wspdlpracy pacjenta, a takze powazne powiktanie w postaci
zapalenia watroby typu C. W takiej sytuacji nie ma mozliwosci stosowania bardziej
zaawansowanej terapii ani kierowania chorego do przeszczepu serca.

Nalezy wspomnie¢, ze przeszczepienie serca stanowi jedyng alternatywna forme
leczenia chorych z CPK i jedyng mozliwos¢ dla pacjentdow z pogarszajacym si¢ stanem
uktadu krazenia po operacji Fontana. Powaznym ograniczeniem takiej opcji jest jednak
niedostatek dawcow i konkurencyjno$¢ biorcow, u ktorych rozlegto§¢ zmian w uktadzie
krazenia i innych narzadach jest zazwyczaj daleko mniejsza. Ma to ogromne znaczenie
rokownicze i jest powodem powaznych dylematéw etycznych i moralnych w podejmowaniu
decyzji o takim
leczeniu.

Zakazenie wirusem HCV jest jedng z najczestszych przyczyn przewleklego zapalenie
watroby typu C, 1 jedna z najczgstszych powodow jej przeszczepu. Jest tez istotnym
czynnikiem ryzyka nowotworow watroby. Transmisja zakazenia dokonuje si¢ droga
pozajelitowg przez uzycie zakazonego sprzetu medycznego lub przez transfuzje krwi (obecnie
bardzo rzadko). Infekcja moze by¢ przeniesiona przez narkomandéw nie uzywajacych
jednorazowych igiet, drogg piciowa, a takze od matki do ptodu. Wigkszos¢ (85%) nowo

John Paul II Hospital in Krakéow
Jagiellonian University, Institute of Cardiology
CENTRE 80 Pradnicka Str., 31-202 Krakow;
for RARE tel. +48 (12) 614 33 99; 614 34 88; fax. +48 (12) 614 34 88

CARDIOVASCULAR DISEASES e-mail: rarediseases@szpitaljp2.krakow.pl
www.crcd.eu




x

REGIONAL Matopolska et iteslel  EUROPEANUNION ISRREN
PROGRAMME tel fFay +48 12 614 35 57 e-mall EUROPEAN REGIONAL IS
R E G | O N bpmi@szpitalip2 krakow pl DEVELOPMENT FUND * ok

NATIONAL COHESION STRATECY Tl
waann szpitalip2 krakow.pl

zakazonych pacjentow jest niezdolnych do eliminacji wirusa i1 przechodzi w stan
przewleklego zakazenia. Czynnik infekcyjny w tej chorobie nalezy do grupy RNA - wiruséw.
Mozna wsrdd nich wyr6zni¢ co najmniej sze$¢ podtypdéw o réznym profilu genetycznym. Ma
to znaczenie w leczeniu choroby (najlepsze wyniki dla genotypu 1), jak i trudno$ci w
stworzeniu szczepionki przeciwko infekcji HCV. W poczatkowym okresie przebieg choroby
jest bezobjawowy. Stopien uszkodzenia watroby okresla si¢ na podstawie biopsji obrazujacej
sttuszczenie hepatocytow 1 zwtoknienie. Obecnie stosowana terapia, jak podawanie
interferonu, ribawariny (Rebetol) w skojarzeniu z bezposrednim lekiem przeciw-wirusowym -
telaprevierem (Incivek) lub boceprevirem (Victrelis) istotnie (50-60%) poprawia rokowanie
szczegolnie dla genotypu 1 wirusa. Leczenie to u wigkszosci zwalcza trwale proces zapalny 1
bliznowacenie migzszu watroby. U czesci pozostaje jednak niezadowalajace (9).

Powiktanie to u chorych narazonych na przewlekty zastoj zylny, jak u pacjentow z
CPK po operacji Fontana stanowi ogromne wyzwanie terapeutyczne i ma niewatpliwy wptyw
na odlegle rokowanie.

OPINIA EKSPERTA

Przedstawiony przypadek ilustruje bardzo powazne problemy diagnostyczne i terapii u
pacjenta ze ztozong wada wrodzong serca typu pojedynczej, anatomicznie lewej komory
potozonej prawostronnie, wspotistniejacej z zaro$nigciem lewostronnej  zastawki
przedsionkowo-komorowej, z ubytkiem miedzykomorowym i migdzyprzedsionkowym oraz z
odejsciem obu gtownych tetnic od hipoplastycznej prawej komory potozonej lewostronnie.
Pacjenta poddano leczeniu etapowemu z zabiegiem hemi-Fontana w wieku 3 lat i docelowa
operacja Fontana w wieku 9 lat, to jest znacznie pdzniej niz jest to zalecane. Nie sg jasne
powody tego opodznienia. W nastepnych latach po zabiegu wystapity u niego niemal
wszystkie spo$rod bardzo powaznych powiktan po tego typu leczeniu. Mozliwe jest, ze ich
wystgpienie moze w czesci wynika¢ z opdznienia czasu leczenia. Dodatkowo stwierdzono u
niego padaczke oraz wirusowe zapalenie watroby typu C niejasnego (poprzetoczeniowe?)
pochodzenia. Kazde z powiklan krazeniowych, ktore wystapity (enteropatia wysickowa,
zmiany zakrzepowo zatorowe z niedowtadem, uposledzenie funkcji skurczowej systemowej -
lewej komory, zaburzenia rytmu i przewodzenia) sg nierzadko obserwowane w roznym czasie
po operacji Fontana (np. enteropatia wysigkowa dotyczy 3.7-24% chorych 1 pojawia si¢
srednio 2-3 lata po zabiegu) i stanowi znaczne ryzyko zgonu. W leczeniu enteropatii
wysiekowe] ostroznie stosowano leki moczopedne, wlewy preparatdéw biatkowych,
odpowiednig diete 1 sterydy. Poprawe w tych przypadkach obserwowano po zastosowaniu
wazodilatatorow plucnych, jak Sildenafil lub Bozentan, ktére maja zmniejsza¢ ponadto
ryzyko tetniczo zylnych przetok i poprawia¢ funkcj¢ systemowej komory (10). Tam gdzie jest
to mozliwe po wczesniejszej ocenie angiograficznej 1 hemodynamicznej konieczna jest
eliminacja interwencyjna lub operacyjna mozliwych powodoéw utrudnien przeptywu w
uktadzie Fontana i gafeziach tetnicy plucnej.  Nalezy stwierdzi¢, ze Zadna z opcji ani
farmakologiczna ani operacyjna lub/i interwencyjna nie gwarantuje petnego ustgpienia tego
zespotu (10). Sposrod powaznych zaburzen rytmu nie wystepowaty u tego chorego jak dotad
tylko arytmie przedsionkowe. U pacjenta stwierdzono takze umiarkowana dysfunkcje
rozkurczowa 1 skurczowa systemowej komory, co rowniez jest udzialem tych chorych i
sprawia znaczne problemy terapeutyczne.
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PODSUMOWANIE

Przedstawiony przypadek ztozonej wady wrodzonej serca ilustruje mozliwosci
leczenia chorych z pojedyncza, w tym przypadku systemowg lewa komorg. Obrazuje takze
typ powiktan, jakie moga wystapi¢ po docelowej operacji zmodyfikowang metoda Fontana.
Na uwage zastuguje fakt, ze w trakcie obserwacji wystgpita wigkszo$¢ z opisywanych
komplikacji po tego typu terapii, z wyjatkiem arytmii przedsionkowych i witdknistego
zapalenia oskrzeli. Mozliwe, ze opoOznienie z niejasnych przyczyn czasu drugiego i
docelowego etapu leczenia moglo przyczynic¢ si¢ do wezesniejszego wystapienia omawianych
powiktan. Stosowana terapia byta adekwatna do stwierdzanych problemow. W mozliwym
niekorzystnym rokowaniu udzial moze mie¢ w tym przypadku brak wspotpracy chorego w
leczeniu i prawdopodobnie zbyt mata presja ze strony jego rodziny.
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