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Leczenie operacyjne zespolu Blanda-White’a-
-Garlanda u noworodka z rozleglym pozawalowym
uszkodzeniem lewej komory. Czy korekcja
jest bardziej korzystna od transplantacji serca?
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Abstract

The Bland-White-Garland syndrome (BWG), anomalous origin of the left coronary artery
from the pulmonary artery, is a rare congenital defect causing significant diagnostic and
therapeutical problems. The treatment of choice is surgical reconstruction of a physiological
two-vessel coronary blood supply of the heart.

High risk of the surgical treatment is mostly related to previous myocardial infarction, its
complications and myocardial dysfunction before the operation, and is a priori higher in the
newborns and infants.

In our paper we present a case of successful treatment of a newborn with the BWG syndrome
that was referred to our institution with a severe circulatory insufficiency with an initial
diagnosis of dilative cardiomiopathy. The case presented is unique because of very early
clinical manifestation of the coronary defect and immediate surgical treatment, that was
undertaken with additional risk because of previous heart infarction and severe contractile
dysfunction of the heart. The option of surgical high-risk therapy was finally successful and
allowed the patient to avoid heart transplantation. (Folia Cardiol. 2004; 11: 687-696)
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Wstep

Zesp6l Blanda-White’a-Garlanda (BWG), czyli
nieprawidlowe odejscie lewej tetnicy wiencowej od
pnia ptucnego (ALCAPA, anomalous left coronary ar-
tery arising from the pulmonary artery), jest rzadka
wada wrodzona, ktéora moze powodowaé znaczne
problemy diagnostyczne i terapeutyczne. Nazwe te
ZWyczajowo przypisuje sie wszelkim anomaliom
odejScia tetnic wieicowych od pnia plucnego, nie
tylko lewej, lecz takze (chociaz, co warte podkre-
§lenia — blednie) prawe;j tetnicy wiencowej (RCA,
right coronary artery). Inne anomalie tetnic wiasnych
serca dotycza liczby odchodzacych tetnic wienco-
wych, miejsca ich odejScia, przebiegu, polaczen kon-
cowych, przetok, a takze zmian strukturalnych ich
§ciany, w tym zmian tetniakowatych.

W zespole BWG, ktorego SmiertelnoS¢ w prze-
biegu naturalnym moze siega¢ 90% [1], za podstawe
zaburzen hemodynamicznych przyjmuje sie nizsze
ci$nienie perfuzyjne w zakresie lewej tetnicy wien-
cowe] (LCA, left coronary artery) oraz zaopatrywanie
krwig z ukltadu zylnego, powodujace niedotlenienie
mie$nia sercowego. Ostrag manifestacjg kliniczng
wady jest najczeSciej zawal serca. W efekcie prze-
wleklego niedotlenienia dochodzi do zwldknienia
wsilerdzia, skrocenia widkien Sciegnistych, uszko-
dzenia mie$ni brodawkowatych (takze po dokonanym
zawale serca), ktorych nastepstwem jest postepuja-
ca rozstrzen lewej komory serca i niedomykalno§¢é
zastawki mitralnej (M VL, mitral valve insufficiency).
Pierwsze objawy choroby, pogorszenie stanu dziec-
ka, a niejednokrotnie wrecz nagly zgon, nastepuja
najczesciej po 2—-3 miesiagcach zycia. Przyjmuje sie,
ze jest to wynik spadku fizjologicznie podwyzszo-
nego w okresie noworodkowym oporu plucnego
w tym czasie, co wywoluje zmniejszenie przeply-
wu w tetnicy wiencowej, perfundowanej ponadto
krwia o obnizonym wysyceniu tlenem [1-3].

Rozpoznanie wady jest niemal zawsze jedno-
znacznym wskazaniem do leczenia operacyjnego,
ktorego celem jest odtworzenie uktadu dwoch tet-
nic wiehcowych zasilanych z aorty [2, 4, 5]. Wyniki
leczenia operacyjnego sa na ogol dobre. Ryzyko
powiklan, przede wszystkim zalezne od nastepstw
przebytego zawalu serca, stanu mie$nia sercowe-
go 1 szk6d niedokrwiennych wyrzadzonych przez
wade przed operacja, jest a priori podwyzszone
u noworodkéw 1 matych niemowlat.

W niniejszej pracy przedstawiono raport z za-
konczonego sukcesem leczenia operacyjnego nowo-
rodka z zespotem BWG, ktorego przyjeto do osSrod-
ka w stanie ciezkim, z rozpoznaniem wstepnym
kardiomiopatii rozstrzeniowej. Prezentowana opcja

terapeutyczna okazala sie leczeniem skutecznym,
whrew do$¢ powszechnym przekonaniom, ze jedy-
nie transplantacja serca moze uratowac dziecko
z ciezkim pozawalowym uszkodzeniem mieénia le-
wej komory.

Opis przypadku

Dziewczynke, z masa ciala w chwili przyjecia
rowna 3600 g, przekazano do Kliniki Wrodzonych
Wad Serca i Kardiologii Dzieciecej Slaskiego Centrum
Choréb Serca w Zabrzu w trybie pilnym, z objawa-
mi jawne]j niewydolno$ci serca i1 z rozpoznaniem
kardiomiopatii rozstrzeniowej. Byl to noworodek
z ciazy II, porodu II, rozwigzanego sitami natury
w 39. tygodniu ciazy, z masa urodzeniowa rowna
3300 g i 7/8/9 punktami w skali Apgar. Planowo
w 3. dobie zycia dziewczynke wypisano do domu.
Od poczatku uwage rodzicow zwracala umiarkowa-
na duszno$¢, poczatkowo nasilajaca sie podczas kar-
mienia, ktorej towarzyszyl niemiarowy oddech,
wraz z napadami niepokoju i obnizonym faknieniem.
Wtedy tez zaohserwowano pierwsze objawy, wediug
autor6w mogace ex post stanowi¢ wczesng manife-
stacje kliniczng wrodzonej wady serca. W 4 tygodniu
zycia wystapil incydent nagtego niepokoju, ze zbled-
nieciem powlok skornych oraz odgieciowym uloze-
niem ciala — byl to objaw silnej reakcji bolowe;.
Dziecko przewieziono do szpitala rejonowego, gdzie
na podstawie obrazu klinicznego oraz wynikow badan
diagnostycznych wstepnie rozpoznano niewydol-
no$¢ serca o podlozu kardiomiopatii rozstrzeniowe;j.
Dziecko przekazano w trybie natychmiastowym do
szpitala, w ktérym pracuja autorzy niniejsze]j pra-
cy, jako o$rodka referencyjnego w celu dalszej dia-
gnostyki 1 optymalizacji leczenia.

W chwili przyjecia stan ogdlny dziewczynki byt
ciezki, dominowaly objawy wskazujace na wstrzas
kardiogenny. Zwracala uwage blado§¢, wzmozona
potliwo$¢ oraz ochiodzenie powtok skornych z sza-
roziemistym zabarwieniem okolicy konczyn 1 twa-
rzy. Zaobserwowano znaczny wysilek oddechowy
oraz tachypnoe 80 oddechéw/min. Na podstawie ba-
dania fizykalnego stwierdzono nadmierne tetnienie
lewej komory (LV, left ventricle), szmer wyrzutowy
nad sercem 2/6 wedtug skali Levine’a oraz cwat pro-
todiastoliczny. Tetno udowe byto obecne, ale stabo
wypelnione, watroba powiekszona, wyczuwalna ok.
3 cm ponizej prawego tuku zebrowego. Do leczenia
wlaczono wlew dozylny dopaminy, poczatkowo
w dawce 10 ug/kg mc./min (nastepnie stopniowo
zredukowano dawke do 5 ug/kg mc./min) oraz fu-
rosemid w dawce dobowej 2 mg/kg mc. dzieki cze-
mu uzyskano stabilizacje stanu ogblnego dziecka.
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W elektrokardiogramie wykonanym przy przy-
jeciu wiodgcym rytmem byl rytm zatokowy miaro-
wy o czestos$ci ok. 190/min, z prawogramem i pato-
logicznym zatamkiem Q w odprowadzeniu I i aVL
oraz niskimi woltazami zalamka R w V4-V6, co
wskazywalo na cechy przebytego zawatu przednio-
bocznego (ryc. 1A). Dodatkowo zwracaly uwage
dodatnie zatamki T w V1-V4 i yyemne w V51 V6
oraz wysokie zalamki P (w II) — ok. 4 meV (P con-
genitale). W badaniu ultrasonokardiograficznym
(UKG) wykonanym przy przyjeciu stwierdzono
znacznego stopnia powiekszenie LV i lewego przed-
sionka (LA, left atrium), uogo6lniong hipokineze LV
oraz dyskineze w zakresie przegrody miedzyprzed-
sionkowej. Uwidoczniono fale zwrotng przez za-
stawke mitralna [MVI (4 + +)] wzdtuz tylnej Scia-
ny lewego przedsionka. Potwierdzono takze prawi-
diowe aortalne odej$cie RCA, o $rednicy naczynia
ok. 3-4 mm, natomiast odej$cie LCA bylo trudne
do oceny — zwracala uwage mata Srednica pnia,
oceniana wstepnie na ok. 1 mm. Uwidoczniono nie-
prawidlowy naptyw do tetnicy plucnej (PA, pulmo-
nary artery), niemajacy zwiazku z przetrwalym prze-
wodem tetniczym (PDA, persisteus ductus arterio-
sus) (ryc. 2A). Frakcja wyrzutowa lewej komory
(LVEF, left ventricular ejection fraction) wynosila ok.
14%, a frakcja skracania — 24% (ryc. 2B). W rent-
genogramie sylwetka serca byla powiekszona w cato-
$ci, wskaznik sercowo-plucny wynosit 0,63. W bada-
niach biochemicznych zwracalo uwage podwyzszone
stezenie troponiny — 0,378 ng/ml (norma: do 0,1 ng/ml)
oraz CRP — 2,17 mg/l (norma: do 0,5 mg/1).

Podjeto decyzje o wykonaniu w trybie pilnym
cewnikowania diagnostycznego serca w 12 godzin
od chwili przyjecia. W badaniu tym uwidoczniono
szeroka RCA, a przez krazenie oboczne zakontra-
stowala sie LCA z wstecznym przeplywem do pnia
plucnego. Podobny, lecz nieco bardziej precyzyjny
obraz uzyskano po selektywnym podaniu kontrastu
do RCA, w ktorym uwidoczniono przeplyw do LCA,
a nastepnie do proksymalnej czeSci pnia plucnego,
tuz nad zastawka. Na podstawie badania angiogra-
ficznego jednoznacznie potwierdzono nieprawidio-
we odejScie LCA od pnia ptucnego (ryc. 3).

Zabieg operacyjny z zastosowaniem modyfika-
¢ji techniki Takeuchi wykonano w nastepnym dniu.
Przez klasyczna sternotomie poSrodkowa, po otwar-
ciu worka osierdziowego stwierdzono, ze kurczli-
wo§¢C serca jest wyraznie upo$ledzona w zakresie
LV. Podano heparyne i1 skaniulowano serce w spo-
sob typowy, dodatkowo odbarczajac LV kaniula
,wentujaca”, wprowadzong przez prawa gorna zyle
plucna (RSPV, right superior pulmonary vein). Roz-
poczeto krazenie pozaustrojowe z obnizeniem tem-

peratury ciata do 28°C oraz miejscowym schlodze-
niem serca. Wypreparowano pien i galezie tetnicy
plucnej, ktore zaci$nieto na podwigzkach. Zamknie-
to PDA pojedynczym zaciskiem tytanowym. Po za-
klemowaniu aorty podano krystaliczna kardioplegie
antegrade do aorty 1 dodatkowo do PA, po czym
otwarto pien PA. Zidentyfikowano uj$cie pnia LCA
powyzej lewej tylnej zatoki zastawki tetnicy pluc-
nej, ktory zakrecal ku tylowi i dzielil sie na galaz
miedzykomorowa przednig i1 okalajaca. Wykonano
zespolenie pomiedzy aorta wstepujaca 1 tetnicg
plucna szwem ciagtym Prolene 7-0. Nastepnie po-
taczono je z ujSciem pnia LCA tunelem wytworzo-
nym z laty z rozcietej protezy naczyniowej Gore-
Texowej o $rednicy 4 mm, wszywajac ja do wne-
trza tetnicy plucnej (na powierzchni tylnej $ciany
PA, tuz powyzej przyczepu zastawki), szwami Pro-
lene 7-0 (ryc. 4A). Pief tetnicy plucnej poszerzono
dodatkowo w okolicy tunelu z zastosowaniem laty
z graftu Gore-Texowego, wszytej szwami Prolene
7-0 (ryc. 4B). Po doktadnym odpowietrzeniu LV od-
klemowano aorte. Stwierdzono makroskopowe ce-
chy pulsacyjnego przeplywu na przebiegu LCA
1 nadal staba kurczliwo$¢ LV. WyjScie z krazenia
bylo utrudnione, prowadzono przediuzona reperfu-
zje na odbarczonym sercu, a jednocze$nie przygo-
towywano zestaw do wspomagania ukladu krazenia
metoda ECMO (Extracorporeal Membrane Oxygena-
tion). Rytm serca byl zatokowy, jednak z wyrazna
tendencja do tachykardii wyréwnawczej. Po istot-
nym wsparciu izotopowym (dopamina 10 ug/kg mc./
/min + adrenalina 0,1 ug/kg mc./min) oraz wydiu-
zonej reperfuzji udalo sie, po kilku uprzednio nie-
udanych probach, odiaczy¢ krazenie pozaustrojowe.
Szeroko otwarto obie jamy oplucnej i stopniowo de-
kaniulowano serce po dobrym wypeinieniu lozyska
naczyniowego. Po starannej hemostazie zalozono
elektrody nasierdziowe do stymulacji sekwencyjne;.
CzeSciowo odwrocono dzialanie heparyny, poczat-
kowo tylko do warto$ci ACT (acceleration time) po-
wyzej 140 s. Zblizono worek osierdziowy nad lata
poszerzajaca pien plucny. Zalozono dwa dreny do
obu jam oplucnych w liniach przymostkowych
z ominieciem serca w celu ochrony przed uciskiem.
Ostroznie zblizono mostek, po czym warstwowo za-
mkKknieto klatke piersiows.

We wczesnym okresie pooperacyjnym wlaczo-
no do terapii Corotrop 1 pogiebiono sedacje z zamia-
rem przedluzenia wentylacji mechanicznej. Dziec-
ko ekstubowano planowo w 5. dobie po zabiegu, bez
powikian.

W badania UKG przeprowadzonym po operacji
wykazano wyrazne zmniejszenie wymiarow LV oraz
poprawe kurczliwo$ci z hipokineza przegrody mie-
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Rycina 1. A. EKG przedoperacyjne: Rytm miarowy zatokowy o czestosci ok. 190/min, z prawogramem i patologicz-
nym zatamkiem Q w odprowadzeniu | i aVL oraz niskimi woltazami zatamka R w V4-V6, co wskazywato na cechy
przebytego zawatu przednio-bocznego. Dodatkowo zwracaty uwage dodatnie zatamki T w V1-V4 i ujemne w V5 i V6
oraz wysokie zatamki P (w Il) ok. 4 mV (P congenitale); B. EKG w 12 dobie po operacji: normalizacja zapisu
z konwersjg zatamka T w odprowadzeniach V1-V4 na ujemny oraz dwufazowy w odprowadzeniach V5 i V6.

Figure 1. A. Pre-operation ECG tracing: Sinus rhythm 190 bpm, right axis deviation and pathological Q waves in
leads | and aVL and low voltage R waves in precordial leads V4-V6, indicative of antero-lateral infarction. In addition,
positive T waves in leads V1-V4 and negative in leads V5, V6 as well as high P waves in lead Il (approx. 4 mV,
P congenitale) could be seen; B. ECG 12 days after the operation: normalized ECG tracing with negative conversion
of T waves in leads V1-V4 and bi-phasic T waves in leads V5, V6
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Rycina 2. Badanie ultrasonokardiograficzne przedoperacyjne. A. Uwidoczniono nieprawidtowy naptyw do tetnicy
ptucnej, ktéry nie pochodzit z przetrwatego przewodu tetniczego. Uwidoczniono takze prawidtowe odejécie prawe;j
tetnicy wiencowej o $rednicy naczynia ok. 3-4 mm, natomiast odejscie lewej tetnicy wiencowej byto trudne do
oceny, ze zwracajagcg uwage matg srednicg naczynia — ok. 1 mm; B. Stwierdzono znaczne powigkszenie lewego
przedsionka i lewej komory, uogdlniong hipokineze lewej komory oraz dyskineze w zakresie przegrody miedzyprzed-
sionkowej. Frakcja wyrzutowa lewej komory wynosita ok. 14%, a frakcja skracania — 24%

Figure 2. Pre-operation echocardiography: A. In the pulmonary trunk, abnormal inflow not originating from the
patent ductus arteriosus was shown. Normal origin of the right coronary artery (diameter 3-4 mm) was also
demonstrated. The left coronary artery visualization was difficult and the vessel diameter was small, approximating
1 mm; B. Left ventricular and left atrial enlargement could be seen, as well as severe hypokinesis of the left ventricle
and dyskinesis of the interatrial septum

dzykomorowej. Niedomykalno§¢ zastawki mitralnej
zmniejszyla sie do polowy pierwotnego zakresu
(+/++) z waska centralna falg zwrotng. Maksymal-
ny gradient RV/PA wynosit 46 mm Hg, LVEF mie-
rzona planimetrycznie — 46%, frakcja skracania
— 32%. Nastepnie pojawila sie normalizacja zapi-
su EKG z konwersja zaltamka T w odprowadzeniach
V1-V4 na ujemny oraz dwufazowy w odprowadze-
niach V51 V6 (ryc. 1B).

Stan dziecka po blisko rocznej obserwacji jest
dobry. Jest ono aktywne stosownie do wieku. Ro-
dzice nigdy nie obserwowali objawow podobnych do
opisywanych przed zabiegiem. Dziecko chetnie je,
nie meczy sie podczas karmienia. Osigga zadowa-
lajace przyrosty masy ciala, obecnie w 11. miesia-
cu zycia wazy 12,5 kg. W badaniu przedmiotowym
nie stwierdzono duszno$ci ani wzmozonej potliwo-
§ci. W I lewym miedzyzebrzu slyszalny jest szmer
wyrzutowy 3/6, bedacy manifestacja tagodnego
nadzastawkowego zwezenia PA. Na podstawie UKG
wykazano prawidlowa kurczliwo$¢ globalng LV
(frakcja skracania — 38%, LVEF — 71%) z nie-
znaczng hipokineza przegrody miedzykomorowej.
Ponadto zwraca uwage nadmierne wysycenie (hi-
perechogeniczno$¢) mies$ni brodawkowatych, przy
czym platki zastawki mitralnej maja prawidiowa

Rycina 3. Cewnikowanie serca — projekcja przednio-tyl-
na. Na podstawie badania angiograficznego jednoznacz-
nie potwierdzono nieprawidtowe odejscie tetnicy wienco-
wej lewej od pnia ptucnego. Zwraca uwage znacznie wiek-
sza $rednica prawej tetnicy wiencowe;j. Strzatka wskazuje
wsteczny wyptyw kontrastu z pnia lewej tetnicy wienco-
wej do do tetnicy ptucnej

Figure 3. Cardiac catheterization — anteroposterior view.
In angiography, anomalous origin of the left coronary
artery from the pulmonary trunk was unequivocally con-

firmed. Much larger right coronary artery diameter is
apparent. The pointer shows retrograde contrast flow
from the left coronary trunk into the pulmonary artery

strukture. W ocenie przeplywu rozkurczowego
przez zastawke mitralng wyrazne jest wyrownanie
fali E 1 A. Wykazano przyspieszenie przeplywu
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Rycina 4. A. Schemat zmodyfikowanej operacji Takeuchi. Tunel wewnatrz tetnicy ptucnej wytworzono z rozcietego
graftu Gore-Texowego. B. Schemat przekroju poprzecznego tetnicy ptucnej z wytworzonym na jej tylnej $cianie
sztucznym tunelem pomiedzy aortg a nieprawidtowo odchodzaca lewa tetnicg wiencowa. Przednig $ciane tetnicy
ptucnej dodatkowo poszerzono tatg w okolicy wytworzonego potgczenia wiencowego

Figure 4. A. Modified Takeuchi operation. Intrapulmonary tunnel was made of a Goretex graft cut open; B. Transver-
se section of the pulmonary artery with the tunnel connecting aorta and the anomalous origin of the left coronary
artery, localized posteriorly. Anterior wall of the pulmonary artery close to the reconstructed coronary connection

was additionally widened by a patch

w PA (powyzej PV) z gradientem okolo 3040 mm Hg.
W obrazie rentgenowskim stwierdzono prawidlowe
ukrwienie migzszu pluc oraz niepowiekszong syl-
wetke serca. Na podstawie EKG nie wykazano pa-
tologicznych zatamkow Q oraz zaburzen repolary-
zacji. Dziecko pozostaje pod stalg opieka kliniki,
obecnie nie wymaga farmakoterapii.

Dyskusja

Nieprawidiowe ujScie lewe]j tetnicy wieficowe]
od tetnicy plucnej jest czeSciej wada izolowana, nie-
kiedy towarzyszy wadom wewnatrzsercowym. Ze
wzgledu na czas pojawienia sie pierwszych objawow
zwyklo sie wyrdzniaé dwie postacie kliniczne
— dziecieca 1 dorostych, w zalezno$ci od wyksztal-
cenia lub braku krazenia obocznego. W postaci dzie-
ciecej niewydolno$¢ krazenia obocznego z jedynej
prawidiowej RCA wczeé$nie prowadzi do epizodow
niedokrwiennych. Pierwsze opisy wady pochodza
z 1866 r. Abott opisal posta¢ dorostych tejze wady
(rzadsza) w 1908 r., za$ Abrikossoff — postac dzie-
cieca w 3 lata p6zniej [6]. Bland, White 1 Garland
w 1933 r. [7] podali dobrze udokumentowany na-
ukowo opis objawow klinicznych i anatomie wady.
Nazwiskami tych trzech badaczy zaczeto nazywaé
anomalie odej$cia lewej tetnicy wiencowej od pnia
plucnego (MPA, main pulmonary artery), czasami

tez — co trzeba podkreslic — blednie, takze pra-
wej tetnicy wiencowe;j. Jest to wada opisywana od
1/250 do 1/400 posrod stwierdzonych wad wrodzo-
nych serca [2] czy tez 1/300 000 zywych urodzen,
co stanowi mniej niz 0,5% wad wrodzonych serca
[6, 8]. Nieco czeSciej (chociaz nie we wszystkich
opracowaniach) podawano wystepowanie tej wady
u dziewczynek. W przypadkach szczegolnych, bar-
dzo rzadko, od pnia tetnicy ptucnej moze odchodzié
tylko jedna z galezi lewej tetnicy wieficowe]j
— galaZ miedzykomorowa przednia, okalajaca lub
galaz dodatkowa, jednak nasilenie objawow 1 zagro-
zenie dla dziecka mogg by¢ w kazdym z tych przy-
padkow rownie powazne. Opisano takze odejScie po-
jedynczej tetnicy wiencowej od tetnicy ptucnej [2].

Najczesciej LCA (lub jej gtowne galezie) odcho-
dzi od lewej tylnej zatoki ptucnej jak w przypadku
opisywanego noworodka), rzadziej prawej, wyjatko-
wo od prawej tetnicy plucnej. Prawa tetnica wien-
cowa jest wowczas powiekszona (nie zawsze jed-
nak u noworodka). Krazenie oboczne wytwarza sie
glownie w trzech kierunkach — wokot stozka tet-
nicy ptucnej (pierScien Vieussensa), wokoét koniusz-
ka serca czy tez poprzez sie naczyn tetniczych
przegrody miedzykomorowej. Lewa komora moze
by¢ powiekszona i przero$nieta badz tez rozciagnie-
ta i scieniala. Ponadto u niemowlat moze wystapié
zwloknienie wsierdzia. Okoto 90% dzieci z nieroz-
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poznang lub nieleczong wada umiera w wieku nie-
mowlecym, dlatego kazdorazowo, jak w prezento-
wanym przypadku, rozpoznanie wady jest wskaza-
niem do wykonania pilnego zabiegu operacyjnego
[1-3]. W okresie przed urodzeniem dziecka ukrwie-
nie LV jest prawidiowe mimo odej$cia LCA od MPA,
co wynika z charakteru krazenia plodowego. Row-
niez bezposrednio po porodzie nie obserwuje sie ob-
jawow wady. Zaczynaja sie one pojawiaé, jak wspo-
mniano, najczeSciej po uptywie kilku tygodni, z re-
guly w 2-3 miesiacu zycia. Nalezy zwroci¢ uwage,
ze objawy maja charakter dynamiczny i1 wynikaja
z fizjologicznej regresji oporéw w fozysku plucnym,
prowadzacej do stopniowego obnizania sie ciSnie-
nia w tetnicy piucnej. Poczatkowo objawy niedo-
krwienia sg przejSciowe 1 wystepuja jedynie podczas
duzej aktywnosSci fizycznej typowej dla wieku (kar-
mienie, defekacja, placz). Dalszy spadek ci$nienia
w MPA prowadzi jednak do odwrdocenia przeplywu
w LCA, a w konsekwencji do ucieczki krwi z tozy-
ska wiencowego do MPA. Zesp6t podkradania (co-
ronary steal phenomena), wynikajacy z obecno$ci
krazenia obocznego miedzy RCA a LCA, prowadzi
do utrwalenia sie objawow niedokrwienia mie$nia
sercowego. Poczatkowo uwage rodzicow zwraca
niepokoj, drazliwo$¢, blado§¢ powlok, wzmozona
potliwo§¢ oraz przy$pieszony oddech dziecka. Ob-
jawy te najczeS$ciej wigzane sa, rowniez przez leka-
rzy pierwszego kontaktu, z kolka jelitowa. W dal-
szej obserwacji zwracajg uwage trudnos$ci w karmie-
niu 1 brak prawidiowego przyrostu masy ciala oraz
tatwe meczenie. W pewnych przypadkach przebieg
moze by¢ dramatyczny, Iacznie z obrazem rozwinie-
tego wstrzasu kardiogennego i naglym zgonem.

Objawy zespotu BWG moga by¢ bardziej skry-
te, jezeli towarzyszy mu lewo-prawy przeciek we-
wnatrzsercowy, w wypadku wspoéitowarzyszacej
wady serca. Objawy maja mniejsze nasilenie row-
niez w przypadku zwezenia pnia LCA w miejscu
odejScia od MPA, co ogranicza ucieczke krwi z fozy-
ska wiencowego. W przypadku dobrze rozwiniete-
go krazenia obocznego ukrwienie LV jest zadowa-
lajace, co tlumaczy wystepowanie objawow w tej
grupie dzieci czesto dopiero w okresie mlodzien-
czym, podczas wiekszych wysitkow fizycznych.

W dalszym przebiegu ciezko$¢ objawow Kkli-
nicznych moze nasili¢ niedokrwienna dysfunkcja
mie$ni brodawkowatych, poszerzenie pierScienia
mitralnego 1 w konsekwencji niedomykalno§¢ mi-
tralna. W okresie noworodkowym moga wiec wy-
stepowac objawy niewydolno$ci serca z niedomy-
kalno$cia zastawki mitralnej, powiekszenie sylwetki
serca, w elektrokardiogramie cechy niedokrwienia
lub zawatu lewej komory serca [6, 8, 9]. Typowy ob-

raz EKG, wskazujacy na zawal przednio-boczny
(ryc. 1A), pozwala na roznicowanie ALCAPA z za-
paleniem mie$nia sercowego oraz kardiomiopatia
rozstrzeniowa. Wszystkie te objawy wystapily u ba-
danej pacjentki, u ktérej rozpoznano wstepnie kar-
diomiopatie 1 zakwalifikowano ja do grupy pacjen-
tow oczekujacych na transplantacje serca. W diagno-
styce roznicowej zespolu BWG nalezy wzia¢ pod
uwage kardiomiopatie, fibroelastoze, zapalenie mie-
$nia sercowego, glikogenozy, choroby spichrzenio-
we oraz inne anomalie naczyh wieficowych. Starsze
dzieci i doro§li z wyksztalconym krazeniem obocz-
nym moga mieé przebieg skryty i bezobjawowy,
czeSciej jednak wystepuje tachykardia, dusznoSci,
nawracajace cechy niedokrwienia i obnizona wydol-
no$¢ fizyczna [10-12]. Za pomoca badania echokar-
diograficznego mozna rozpoznac nieprawidlowe
odejScie tetnicy wienicowej od tetnicy plucnej, po-
szerzong sie¢ krazenia obocznego oraz przerost
miesniowki LV 1 obnizenie jej kurczliwo$ci. Wediug
autorow za cenny diagnostycznie objaw ALCAPA
nalezy uznac poszerzenie RCA oraz naptyw krwi do
MPA w okresie rozkurczu (badanie metoda koloro-
wego Dopplera), wskazujace na objawy przetoki
wiencowo-plucnej (ryc. 2A). Ponadto istotnym ele-
mentem wady jest MVI oraz, co zwraca uwage, nad-
mierne wysycenie mie$ni brodawkowatych (hiper-
echogeniczny obraz) wraz z przylegtym wsierdziem
LV. Objaw ten moze stuzyc¢ roznicowaniu ALCAPA
od MVIw przebiegu kardiomiopatii rozstrzeniowe;.
Postawienie ostatecznej diagnozy takze w niniej-
szym przypadku wymagalo, jak zreszta w kazdej
anomalii tetnic wiencowych, cewnikowania serca
1 pelnego badania angiograficznego (ryc. 3).

Do chwili chirurgicznej korekcji wady dziecko
wymaga najczesciej intensywnego leczenia zacho-
wawczego oraz pielegnacji. Godne polecenia jest sto-
sowanie diuretykow, lekow o dzialaniu inotropowym
dodatnim (naparstnica, dopamina). Nalezy natomiast
unikaé stosowania tlenoterapii, ktora poprzez dalszg
relaksacje lozyska plucnego nasila objawy podkrada-
nia 1 w efekcie niedokrwienie mie$nia sercowego.
U dzieci z ALCAPA réwniez przeciwwskazane jest
stosowanie leko6w obnizajacych obciazenie nastepcze
(afterload). Taki sposob leczenia powoduje obnize-
nie Sredniego ciSnienia w aorcie, co w dalszej kon-
sekwencji prowadzi do zmniejszenia ciSnienia per-
fuzyjnego w RCA — jedynym naczyniu zapewniaja-
cym perfuzje lewej komory serca [12].

Leczenie operacyjne zespoiu BWG polega na
odtworzeniu prawidlowego dwunaczyniowego
ukrwienia wiencowego lub tez, na mniej zalecanym,
podwiazaniu tetnicy, tuz przy jej nieprawidiowym
odejSciu, w przypadku wydolnego krazenia obocz-
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nego. Ten ostatni sposéb, chociaz w praktyce nie-
rzadko stosowany (szczeg6lne u starszych chorych
z dobrze rozwinieta siecia oboczng 1 odwroéconym
kierunkiem przeplywu w naczyniu) nie jest wedlug
autorow godny polecenia. Zawsze bowiem uklad
dwoch tetnic wiencowych jest korzystniejszy niz
tetnica pojedyncza, z wszystkimi jej konsekwencja-
mi. Dotyczy to takze leczenia operacyjnego niepra-
widlowo odchodzacej RCA. Natomiast rzadko ko-
nieczne jest leczenie chirurgiczne niedomykalno$ci
zastawki dwudzielnej. Wynika ona z dysfunkcji prze-
wlekle niedokrwionych mieéni brodawkowatych (hi-
bernacja) badz z ich zawalu. W obu przypadkach po
chirurgicznym przywroceniu wiasciwej perfuzji ob-
serwuje sie poprawe funkcji zastawki mitralne;.

Rekonstrukcja wiasciwego ukladu tetniczego
moze polegaé na:

a) przeszczepieniu tetnicy do pozycji anatomicz-
nie pozadanej;
b) zastosowaniu pomostu wiencowego za pomoca:

— materialu sztucznego,

— materialu zylnego,

— tetnicy wlasnej pacjenta, np. tetnicy pod-
obojczykowej lewe], tetnicy piersiowej we-
wnetrznej lewej [2, 4, 6, 8, 13, 14];

¢) tunelizacji wewnatrz tetnicy plucnej sposobem

Takeuchi [5, 14] [kierunek przeplywu: aorta

- wytworzone polaczenie aorta—tetnica plucna

- tunel przyScienny z platka pnia ptucnego (lub

wszczepienie rozcietej protezy naczynia o pel-

nym obwodzie do wnetrza tetnicy plucnej)

- nieprawidiowe ujScie wiencowe].

Jesli warunki techniczne na to pozwalaja, szcze-
golnie u starszych chorych, nalezy preferowac pro-
ste przeszczepienie naczynia do aorty w pozycji
anatomicznie pozadanej. Metoda Takeuchi, takze
W prezentowanej przez autoré6w modyfikacji (ryc.
4A, B), bywa chetnie stosowana, a jej atutem jest
pozostawienie nieprawidlowo odchodzacego naczy-
nia na swoim miejscu, bez konieczno$ci jego uwal-
niania i z uniknieciem przygiecia czy skrecenia, co
moze nastapi¢ w przypadku prostego przeszczepie-
nia naczynia z tetnicy plucnej do aorty [14].

U leczonej przez autorow dziewczynki bardzo
wczesnie, juz w pierwszych dobach zycia, stwier-

Streszczenie

dzono objawy mogace sugerowac zesp6t BWG 1 to-
warzyszace mu hole wiencowe. Wyjatkowos$¢ tego
przypadku polega na bardzo wczesnej manifestacji
klinicznej 1 bezzwlocznej interwencji chirurgiczne;j
w okresie noworodkowym, ktora obarczona byta do-
datkowym ryzykiem zwigzanym z przebytym zawa-
tem serca i skrajnie obnizona jego kurczliwo$cig
[14, 15]. Zaréwno diagnostyke, zabieg operacyjny, jak
1 nieco przedtuzony (w sposodb zamierzony) pobyt
na oddziale pooperacyjnym pacjentka zniosta do-
brze. Ostatecznym argumentem, ktory przewazyt
o decyzji wykonania operacji, byl zamyst przyczy-
nowego leczenia powiklan zawalu serca, ktore
— traktowane zachowawczo — zazwyczaj nie przy-
nosi oczekiwanych efektoéw, nie dajac dziecku szan-
sy na wyzdrowienie. Dodatkowo, biorac pod uwage
zaobserwowane zmiany w kurczliwos$ci serca i pa-
rametrach enzymatycznych, mozna stwierdzic, ze
zawal serca u noworodka jest zjawiskiem dynamicz-
nym, w ktorym w przeciwienstwie do zawatu u pa-
cjentdow dorostych nie dochodzi do jednoczesnego
niedokrwienia powodujacego najczesciej nieodwra-
calng utrate funkcji kardiomiocyta. Przywrécenie
ukrwienia mie$nia sercowego moze zatem zapobiec
wystapieniu wielu niekorzystnych zmian o charak-
terze groznego w skutkach pozawalowego remode-
lingu lewej komory. Uwaza sie, ze dla przewazaja-
cej czescl pacjentéw po przebytym, tak rozlegtym
zawale serca, obecnie jedyna opcja terapeutyczng
jest transplantacja serca, niekiedy poprzedzona me-
chanicznym wspomaganiem lewej komory serca.
Dodatkowo nalezy podkresli¢ fakt, ze w Polsce do-
tychczas nie wykonuje sie takich zabiegoéw u nowo-
rodkow.

Koncowy efekt terapeutyczny w opisanym
przypadku, zar6wno we wczesnym okresie, jak
1w §rednioodleglej obserwacji, okazatl sie wolny od
powiklan i jest ostatecznie dobry. Umiarkowane
zwezenie tetnicy plucnej, stwierdzane rowniez
przez innych autorow, czesto ustepuje w miare roz-
woju dziecka, wymaga jednak dalszej obserwacji
1 stalej kontroli kardiologicznej. Dodatkowo nalezy
podkresli¢, ze wnikliwa diagnostyka i operacja Ta-
keuchi uchronita pacjentke od pierwotnie planowa-
nego Przeszczepu serca.

Zespol Blanda-White'a-Garlanda (BWG), czyli nieprawidiowe odejscie lewej tetnicy wiesnico-
wej od pnia plucnego, jest rzadkq wadg wrodzong, ktora moze powodowac znaczne problemy
diagnostyczne 1 terapeutyczne. Leczeniem z wyboru jest operacyjne odtworzenie fizjologicznego

(dwunaczyniowego) ukrwienia wierncowego.

www.fc.viamedica.pl 695



Folia Cardiol. 2004, tom 11, nr 9

696

Ryzyko powikian leczenia chirurgicznego, ktore przede wszystkim zalezy od nastepstw przebyte-
go zawalu serca, stanu miesnia sercowego i szkod niedokrwiennych wyrzqdzonych przez wade
przed operacyq, jest a priori podwyzszone u noworodkow 1 matych niemowlgt.

W niniejszej pracy przedstawiono raport z zakonczonego sukcesem leczenia operacyjnego no-
worodka z zespolem BWG, ktorego przyjeto do osrodka autorow w stanie cigzkim, z wstepnym
rozpoznaniem kardiomiopatii rozstrzeniowej. Wyjqtkowosc tego przypadku polega na bardzo
wczesnej manifestacyi klinicznej 1 bezzwloczney interwencyi chivurgicznej w okresie noworod-
kowym, ktora wigzala sie z dodatkowym ryzykiem zwiqzanym z przebytym zawalem serca
1 skragnie obnizong jego kurczliwosciq. Prezentowana opcja tevapeutyczna okazala sie skutecz-
nym sposobem leczenia, co zaprzeczylo tezie, ze przeszczep serca jest postepowaniem z wyboru
w przypadku rozleglego uszkodzenia miesnia lewej komory u noworodka. (Folia Cardiol.

2004; 11: 687-696)

wrodzone wady serca, zespol Blanda-White’a-Garlanda, kardiomiopatia,
przeszczep serca, noworodek, kardiochirurgia dziecieca, operacja Takeuchi
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