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PODSUMOWANIE PRZYPADKU

Pacjent 27 — letni po paliatywnym zespoleniu systemowo — ptucnym wykonanym we
wczesnym dziecinstwie (zmodyfikowane zespolenie typu Blalock — Taussig po stronie lewej).
Glowne objawy to meczliwosé, bol / pieczenie w klatce piersiowej zardwno w spoczynku jak
i podczas wysitku, zawroty glowy i palpitacje. Pacjent ma wyrazng sinicg, a W wywiadzie
utrate przytomnosci w czasie wysitku. W badaniach hematologicznych stwierdzono znacznie
podwyzszony hematokryt oraz stezenie hemoglobiny. Wyniki podstawowych badan
biochemicznych byly w granicach normy. W badaniu wysitkowym stwierdzono ograniczenie
wydolnosci wysitkowej, a w badaniu echokardiograficznym typowe morfologiczne 1
patofizjologiczne cechy tetralogii Fallota oraz czynne zespolenie systemowo — ptucne
pomiedzy lewa tetnica podobojczykowa 1 lewa gatezig tetnicy plucnej. Dodatkowo w
tomografii komputerowej oraz rezonansie magnetycznym potwierdzono szczegoty
anatomiczne wady oraz restrykcyjng fizjologie komory prawej. Po zakonczeniu badan
diagnostycznych pacjenta wypisano na wiasng prosbe, z odpowiednimi zaleceniami.
Istotnym, dodatkowym problemem klinicznym jest uzaleznienie od nikotyny oraz alkoholu i
bardzo zta wspotpraca z zespotem prowadzacym diagnostyke i leczenie. |

DYSKUSJA

Przezycie pacjentéw z nieskorygowana tetralogia Fallota jest zte. Ponad 95% umiera
przed ukonczeniem 4 dekady zycia, podczas gdy po catkowitej korekcji w dziecinstwie 30 —
letnie przezycie wynosi 90%. U pacjentow po zabiegach paliatywnych moze dochodzi¢ do
rozwoju nadcis$nienia plucnego. Zespolenie systemowo — plucne powoduje przecigzenie
cisnieniowe 1 przerost komory prawej, przecigzenie objetosciowe komory lewej, a takze
znieksztalcenia 1 zwezenia galezi tetnicy plucnej. W rezultacie u pacjentoéw tych moze
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rozwija¢ si¢ niewydolnos$¢ prawej i lewej komory serca, ograniczenie wydolnosci wysitkowe;j
I zaburzenia rytmu serca. Niektore z tych objawdw sg juz obecne u omawianego pacjenta
(zaburzenia rytmu serca, ograniczenie wydolnoSci wysitkowej, desaturacja). Dodatkowo
obecne sg objawy sugerujace niedokrwienie migsnia sercowego. Istotnym czynnikiem ryzyka
mogacym dysfunkcji serca i niewydolno$ci krazenia s uzaleznienie od alkoholu oraz palenie
tytoniu. Pacjent jest dobrym kandydatem do catkowitej korekcji wady i istniejg pelne
wskazania do takiej operacji. Z wyzej wymienionych powodoéw nalezy wykonaé¢ badanie
hemodynamiczne (okreslenie ci$nienia I oporu krazenia ptucnego) oraz koronarografia. W
przeprowadzonych badaniach obrazowych (echokardiografia, tomografia komputerowa, MRI)
nie stwierdzono anomalii odejScia i przebiegu naczyn wiencowych, ale konieczna jest
doktadna ocena krazenia wiencowego, w celu wykluczenia choroby niedokrwiennej serca.
Niestety pozna korekcja wady nie wyklucza ryzyka wystapienia zaburzen rytmu serca, w tym
groznych dla zycia komorowych zaburzen rytmu, ale powinna zapobiec dalszemu rozwojowi
patologii uktadu krazenia i restrykcyjnej fizjologii komory prawej oraz poprawi¢ jakos¢ zycia
pacjenta (}). Bez korekcji catkowitej wady $rednia dtugo$é zycia wynosi 12 lat i tylko ok. 5%
pacjentow dozywa 40 roku zycia. Dhuzsze okresy przezycia sa wyjatkowo rzadko opisywane
w literaturze. Mozna jednak zauwazy¢ wspoOlne cechy tych pacjentow takie jak:
niedorozwinigte, hipoplastyczne galezie tetnicy plucnej, znaczny przerost komor serca oraz
obecno$¢ pozasercowych przeciekow (zespolenia systemowow — plucne, naczynia krazenia
obocznego, MAPCA) (%). Cho¢ wyniki calkowitej, poznej korekcji wady u dorostych ulegty
znacznej poprawie w ostatniej dekadzie i publikowana $miertelno$¢ w tej grupie waha si¢ od
16 (3) do 3% (%, to leczenie wiaze si¢ z dodatkowymi powiklaniami. Przed podjeciem
leczenia konieczne jest zatem poinformowanie pacjenta 0 poéznych powiktaniach korekcji,
takich jak zaburzenia rytmu serca, niewydolno$¢ krazenia, ryzyko naglej $mierci sercowej (°)
oraz koniecznosci prowadzenia czestych, systematycznych badan kontrolnych i terapii
wspomagajacych zwiazanych z leczeniem uzaleznien (°, 7, °)

OPINIA EKSPERTA

Pacjent jest dobrym kandydatem do przeprowadzenia catkowitej korekcji wady i
istniejg petne wskazania do takiej operacji. Istnieje jednak kilka czynnikéw, ktore powinny
by¢ wziete pod uwage przed podjeciem ostatecznej decyzji. Nalezy wykonac¢ cewnikowanie
serca z dokladng oceng hemodynamiki krazenia phlucnego oraz koronarografie. Zle
wspolpracujacy pacjent, z uzaleznieniami musi dobrze zrozumie¢ ryzyko i korzysci zwigzane
z operacja korekcji wady (ryzyko zaburzen rytmu, niewydolno$ci krazenia, nagtej $mierci
sercowej) i by¢ swiadomym konieczno$Ci systematycznych badan kontrolnych oraz terapii
wspomagajacych. Na podjecie decyzji przez pacjenta moga mie¢ wplyw niezdolnos¢ do
wlasciwej oceny sytuacji oraz uzaleznienie od alkoholu i nikotyny. |

PODSUMOWANIE

Catkowit akorekcja wady jest mozliwa i istnieja wskazania do przeprowadzenia operacji po
uzyskaniu $wiadomej zgody pacjenta obejmujacej wszystkie czynniki ryzyka oraz mozliwosci
odlegtych powiktan. Przed ewentualng operacja konieczne jest cewnikowanie serca, w celu oceny
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hemodynamiki krazenia plucnego oraz doktadnej oceny naczyn wiencowych. Ryzyko zwiazane z
p6zna korekcja wady (arytmia, niewydolnos¢ serca, nagta $mier¢ sercowa) powinno by¢ zniwelowane
przez systematyczne i czeste badania kontrolne oraz terapie wspomagajaca. |
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