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PODSUMOWANIE PRZYPADKU

Autorzy przedstawili przypadek 27- letniego mgzczyzna rasy biatej z
uposledzong tolerancjg wysitku i dusznoscig w skali NYHA Il (New York Heart Association).
W wywiadzie Zespot Fallota, pacjent byt operowany w 1987 roku — prawdopodobnie
wykonano zespolenie Blalock-Taussig (brak dokumentacji zabiegu). Nie pozostawal w
kontroli do 2012 roku. W wywiadzie naduzywanie alkoholu, natlogowe palenie papierosow.
Przy przyjeciu prezentowat dusznos¢ w skali NYHA I, zglaszal piekacy bol w klatce
piersiowej w czasie wysitku oraz w spoczynku, ponadto zawroty glowy, uczucie kotatania
serca. Podawat epizod omdlenia w czasie wysitku.

W badaniu fizykalnym cis$nienie tetnicze krwi (CTK) na ramieniu prawym 110/70
mmHg, na lewym 95/70 mmHg. Akcja serca miarowa 75/min. Sinica warg i blony $luzowe;j
jamy ustnej, palce pateczkowate. Ostuchowo styszalny szmer nad podstawg serca.

W EKG stwierdzono rytm zatokowy 75/min z odchyleniem osi elektrycznej w prawo,
P pulmonale, objawy przerostu prawej komory. W badaniach laboratoryjnych poliglobulia,
RBC- 6,09x10"6/uL, HCT -60,9%, HGB- 21,0 g/dL, podniesiony poziom LDL cholesterolu.

Test spiroergometryczny zakonczono po 10:09 minuty z powodu ogdlnego zmeczenia
przy obcigzeniu 6,3 METs. Szczytowe zuzycie tlenu 15,4 ml/kg/min, prob beztlenowy
osiagnigto przy zuzyciu tlenu 7,0 ml/kg/min, rownowaznik wentylacyjny VE/VCO2 39,9. W
badaniu echokardiograficznym stwierdzono powigkszenie prawej komory, pogrubienie
mig$nia wolnej $ciana prawej komory do 11mm, frakcja wyrzutowa lewej komory 55%.
Ponadto uwidoczniono ubytek w przegrodzie mi¢dzykomorowej o szerokosci 11lmm z
maksymalnym gradientem 32 mmHg, poszerzong aort¢ wstepujaca, hipoplastyczny pien
phucny o szerokosci 7mm, tagodna niedomykalnos$¢ zastawki plucnej, gradient na zastawce
5/3 mmHg. Uwidoczniono zespolenie lewostronnej te¢tnicy podobojczykowej z lewa tetnica
phlucng oraz dodatkowe naczynie odchodzace od aorty.

W angio-CT stwierdzono zwezenie drogi wyptywu PK, zastawka ptucna — 20x14 mm,
pien plucny nad zastawka — 13x11 mm, prawa tetnica ptucna — 15x18 mm, zwe¢zenie
srodkowego segmentu lewej tetnicy ptucnej — 13x14 mm, z pdZzniejszym poszerzeniem do
28x22 mm, prawostronny tuk aorty, aorta wstgpujgca — 41x40 mm. Nie stwierdzono anomalii
naczyn wiencowych. W leczeniu zastosowano karwedilol, cilazapryl, spironolakton oraz
atorwastatyne.

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




The John Paul II Hospital *
REGIONAL Matopolska i s coer 310 bt EUROPEAN UNION ISR
PROGRAMME telFar +45 12 614 35 57 e-mal A
¥ R E G | O M bpmi@szpitalip2 krakow pl DEVELOPMENT FUND * ok

NATIONAL COHESION STRATES Lo
waann szpitalip2 krakow.pl

DYSKUSJA

Tetralogia Fallota (Tetralogy of Fallot - ToF) jest rzadka, siniczg ztozong wada serca,
ktora wystepuje u 5 na 10000 noworodkéw. Rownie czgsto wystepuje u obu pici, jest czesciej
spotykany u pacjentow z zespotem Downa lub DiGeorge,a. W sktad ToF wchodzi ubytek w
przegrodzie miedzykomorowej, zwezenie drogi odptywu prawej komory, przerost prawej
komory oraz “aorta jezdziec”. Wada ta najczeéciej diagnozowana jest u niemowlat oraz
matych dzieci I operowana we wczesnym dziecinstwie. Istniejg dwa gléwne typy zabiegdw
operacyjnych. W klasycznym Zespole Fallota dzieci sg operowane miedzy 3 a 6 miesigcem
zycia. Catkowita korekcja obejmuje zamkniecie ubytku w przegrodzie migdzykomorowej
oraz poszerzenie drogi wyptywu prawej komory. W przypadku hipoplazji t¢tnicy plucnej,
wykonuje si¢ zespolenie systemowo-ptucne, a catkowita korekcja zostaje odroczona. Cze$¢
pacjentdw, ktora przeszla operacje wytworzenia zespolenia systemowo-plucnego bez
nastepczej korekcji catkowitej w wieku dorostym moze zosta¢ poddana korekcji catkowite;.

W wytycznych ACC/AHA z 2008 roku dotyczacych postgpowania u dorostych
chorych z wrodzonymi wadami serca korekcja catkowita powinna by¢ rozwazana u
pacjentbw po operacji paliatywnej bez niecodwracalnego nadci$nienia plucnego lub
niekorzystnej anatomii tetnic plucnych oraz jako pierwsza operacja, zwykle wykonywana w
pierwszym roku zycia.

U dorostego chorego, ktory wczesniej przeszedt operacj¢ paliatywna, moze by¢
rozwazona operacyjna korekcja catkowita po wczesniej gruntownej ocenie anatomii i
hemodynamiki. W szczegdlnych przypadkach pacjentdow z Tetralogia Fallota, u ktorych
wykonano paliatywne potaczenie za pomoca zespolenia systemowo-plucnego, cewnikowanie
powinno by¢ wykonane w celu okreslenia mozliwosci korekcji. Obecno$¢ lub brak
dodatkowych ubytkow w czgsci migsniowe] przegrody miedzykomorowej moze zostaé
uwidoczniona, podobnie jak przebieg i anatomia naczyn wiencowych. Anatomia naczyn
plucnych 1 cis$nienie oraz opor w krazeniu ptucnym powinny zosta¢ okreslone, poniewaz
znieksztalcenie tetnic plucnych oraz nadci$nienie plucne sa czestymi nastgpstwami
paliatywnych polaczen systemowo-ptucnych. Potencjalne interwencje przezskorne to:
eliminacja kolaterali albo tetniczych potaczen systemowo-ptucnych, poszerzenie/implantacja
stentu w miejscu zwezenia tetnicy plucnej oraz mozliwe przezskorne wszczepienie zastawki
phucne;.

Pacjenci niepoddani operacji korekcyjnej prezentuja zwykle sinice w badaniu
fizykalnym, natomiast po korekcji pacjenci mogg by¢ bezobjawowi lub do§wiadczaé pdznych
powiktan takich jak: niedomykalno$¢ zastawki ptucnej, zwezenie drogi wyptywu prawej
komory, arytmie, resztkowe ubytki w przegrodzie miedzykomorowej, nagly zgon sercowy,
infekcyjne zapalenie wsierdzia. Cze$¢ pacjentow wymaga reoperacji w pozniejszym okresie
zycia z powodu tych komplikacji. Chorzy z Zespotem Fallota wymagaja regularnej opieki w
centrach wyspecjalizowanych w opiece na dorostymi z wrodzonymi wadami serca przez cate
zycie.

OPINIA EKSPERTA

W omawianym przypadku obecne sa wskazania do leczenia operacyjnego. Przed
ostateczng kwalifikacja wskazane jest uprzednie cewnikowanie serca z oceng parametréw

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




The John Paul II Hospital
R E G IO NAL Maiopo ISka 20, Pradnicka Street, 31-202 Krfakw EU%%%?E&%’.E‘GHSL%T
PROGRAMME tel JFa1 +49 12 614 35 57 e-mail
MATIONAL COHESION STRATECY R E G O N bpmi@szpitalip2 krakow pl DEVELOPMENT FUND

waann szpitalip2 krakow.pl

hemodynamicznych uktadu krazenia. Dodatkowo z uwagi na natdg palenia papierosow oraz
naduzywanie alkoholu zalecane jest wykonanie koronarografii w celu oceny naczyn
wiencowych. Pacjenta nalezy zapozna¢ z rozlegloscig i technikg zabiegu oraz ryzykiem
operacyjny i spodziewanymi rezultatami. Zalecana jest profilaktyka infekcyjnego zapalenia
wsierdzia.

PODSUMOWANIE

U pacjenta nalezy rozwazy¢é leczenie chirurgicznego. Przed ostateczng kwalifikacja zalecane
jest wykonanie cewnikowania prawego serca w celu oceny parametrow hemodynamicznych ukladu
krazenia.
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