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Abstract

Background: The co-existence of coarctation of aorta (CoA) and other intracardiac defects
approximates 62%. The aim of this study was to evaluate the early results of surgical treat-
ment of neonatal CoA co-existing with other intracardiac defects in newborns.

Material and methods: Between March 1998 — December 2003 in Department of Pediatric
Cardiac Surgery in Poznan 25 newborns (14 boys — 56% and 11 girls — 44%) with CoA
coexisting with other intracardiac defects were treated. The patients were divided into 3 groups:
1 — patients subject to a single-stage treatment — radical treatment (9 cases); 2 — patients
subject only to a CoA operation in the first stage, who needed a radical correction of the
intracardiac defect with a cardiopulmonary bypass within few weeks after the operation due to
persistent symptoms of circulatory and respiratory insufficiency (3 cases); 3 — patients subject
to a CoA operation in the first stage. In 13 patients a further treatment is planned in accor-
dance with the Department’s admission schedule.

Results: The general condition of 19 patients (76%) improved after operation. Three patients
in whom the aortoplasty was performed needed another operation during their stay at the
Department due to persistent symptoms of civculatory and pulmonary insufficiency. The morta-
lity in each group of patients was as follows: group 1 — 0, group 2 — 0, group 3 — 2 patients.
Conclusions: Early results of surgical treatment of neonatal type CoA co-existing with other
intracardiac defects in newborns are with low, accectable mortality. In our Department two-
stage treatment of CoA with intracardiac defects is preferrved but some cases with complex heart
disease with CoA and HAA required radical treatment with using cardiopulmonary bypass.
(Folia Cardiol. 2005; 12: 644-649)
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Wstep

Koarktacja aorty (CoA, coarctation of aorta) jest
czestg anomalia stanowiaca okolo 8% [1] wrodzonych
wad serca. Wedlug Zannini 1 wsp. [2] wspolistnienie
CoA 1innych wad wewnatrzsercowych wynosi 62%.

Przyczyna CoA typu noworodkowego jest:

— niedorozwoj lub hipoplazja tuku aorty lub cie$ni;
— obecno$¢ ektopowej tkanki ,,botallowe;j” w aor-

cie — pozostato$ci po przewodzie tetniczym [1].

Za istotny hemodynamicznie przyjmuje sie gra-
dient w miejscu cie$ni powyzej 20 mm Hg.

Koarktacja aorty typu noworodkowego anato-
micznie wystepuje ponizej odejScia lewej tetnicy pod-
obojczykowej, a powyzej przewodu tetniczego (isth-
mus aortae). Stanowi ona koarktacje okolo- lub nad-
przewodowa i szybko powoduje objawy niewydolnosci
sercaioddychania. Prawie zawsze stwierdza sie prze-
trwaly przewod tetniczy (PDA, patent ductus arterio-
sus) z przeciekiem krwi prawo-lewym lub mieszanym.

Hipoplazje tuku aorty (HAA, hypoplasio of aor-
tic arch) rozpoznaje sie, jezeli Srednica tuku po-
przecznego zmierzona echokardiograficznie (wyra-
zona w milimetrach) jest mniejsza od masy ciata
dziecka (w kilogramach) + 1 lub — wediug Moula-
erta — wymiar poprzeczny segmentu tuku jest
mniejszy niz: 60% — dla segmentu proksymalne-
go, 50% — dla segmentu dystalnego, 40% — dla
cie$ni aorty, Srednica aorty wstepujaca oraz gdy jego
diugo$¢ przekracza 5 mm [2].

Celem pracy jest retrospektywna ocena wcze-
snych wynikow chirurgicznego leczenia CoA typu
noworodkowego wspolistniejacej z innymi wadami
wewnatrzsercowymi. Badaniem objeto noworodki
leczone w Klinice Kardiochirurgii Dzieciecej Aka-
demii Medycznej w Poznaniu.

Material i metody

W okresie od marca 1998 r. do grudnia 2003 r.
w Klinice Kardiochirurgii Dzieciecej Katedry Chirur-
gii Dzieciecej AM w Poznaniu leczono operacyjnie
25 noworodkow, u ktorych rozpoznano CoA wsp6l-
istniejaca z innymi wadami wewnatrzsercowymi.
W badanej grupie bylo 14 chtopcow (56%) 111 dziew-
czynek (44%). Masa ciala operowanych pierwotnie
dzieci wynosita 2000-4000 g (§r. 2939 g). Wiek dzieci
podczas pierwszej operacji wynosil 3-31 dni
(Sr. 13,6 = 7,61 dnia).

Rozpoznanie ustalono na podstawie badania
klinicznego oraz echokardiograficznego badania
przeplywu kodowanego kolorem.

Gradient w miejscu operowanej cie$ni aorty
oceniany echokardiograficznie przed zabiegiem ope-
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Tabela 1. Spektrum wad

Table 1. Defect spectrum

Wada serca Liczba chorych
CoA + ASDII 2
CoA + VSD 7
CoA + ASDII + VSD 2
CoA + ASDII + VSD + PS 1
CoA + CAV 4
CoA + TGA 2
CoA + ASDII + VSD + TGA (T-BING) 1
CoA + VSD + TGA 5
CoA + TA + TGA + VSD 1

CoA (coarctation of aorta) — koartakcja aorty; ASDII (atrial septal
defect) — ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej typu drugiego;
VSD (ventricular septal defect) — ubytek przegrody miedzykomorowej;
CAV (canalis atrio-ventricularis) — catkowity kanat przedsionkowo-
-komorowy; TA (tricuspid atresia) — zaro$nigecie zastawki tréjdzielnej;
TGA (transposition of the great arteries) — przetozenie wielkich
naczyn; PS (pulmonary stenosis) — stenoza ptucna

racyjnym wynosit 34-100 mm Hg. Hipoplazje tuku

aorty stwierdzono w 23 przypadkach (92%). Wspo6i-

istniejace wady serca przedstawiono w tabeli 1.
Operowane dzieci podzielono na 3 grupy:

— 1 — pacjenci leczeni jednoetapowo (operacja
radykalna CoA oraz wady wewnatrzsercowe]j
w krazeniu pozaustrojowym) — 9 dzieci;

— 2 — pacjenci, u ktorych w pierwszym etapie
operowano tylko CoA, ale u ktorych ze wzgle-
du na utrzymujace sie objawy niewydolno$ci
krazeniowo-oddechowej w okresie kilku tygo-
dni od pierwszego zabiegu (podczas tego same-
go pobytu w klinice) konieczne bylo wykona-
nie korekcji radykalnej wady wewnatrzserco-
wej w krazeniu pozaustrojowym — 3 dzieci;

— 3 —pacjenci, u ktérych w pierwszym etapie ope-
rowano tylko CoA (dalsze leczenie wady serca
przewidziano w terminie pézniejszym w trybie
planowego przyjecia do kliniki) — 13 dzieci.
Zabieg operacyjny wykonano z torakotomii

bocznej lewostronnej w normotermii, a w przypad-

ku krazenia pozaustrojowego ze sternotomii po-
srodkowej w glebokiej hipotermii (18-20°C) z okre-
sowym zatrzymaniem krazenia.

Zastosowane techniki chirurgicznego zaopa-
trzenia CoA przedstawiono w tabeli 2.

Zebrano 1 przeanalizowano dane okolooperacyj-
ne dotyczace czasu intubacji, objawow wydolno$ci
krazeniowo-oddechowej, diurezy godzinowej, wy-
niko6w badania gazometrycznego krwi tetniczej,
koniecznoSci pilnego leczenia operacyjnego pozo-
stalych wad wewnatrzsercowych oraz wynikow
pooperacyjnego badania echokardiograficznego,
a takze powiklian pooperacyjnych.

www.fc.viamedica.pl 645



Folia Cardiol. 2005, tom 12, nr 9

Tabela 2. Techniki chirurgiczne zastosowane u noworodkéow

Table 2. Type of surgical approach in the newborns

Technika chirurgiczna

Liczba chorych

Extended end to end anastomosis

Extended end to end anastomosis + subclavian flap plasty

7

Extended end to end anastomosis + subclavian flap back plasty

Extended end to end anastomosis + subclavian flap back plasty + PAB

Extender end to end anastomosis + PAB

Extended end to end anastomosis + LCA — aortic arch plasty + PAB

Extended end to end anastomosis + VSD patch closure

Extended end to end anastomosis + arterial switch

Extended end to end anastomosis + arterial switch + VSD patch closure

1
1
4
1
1
Extended end to end anastomosis + LCA — LSA anastomosis + PAB 1
1
2
5
1

Extended end to end anastomosis + augmentacja VSD

LCA (/eft carotid artery) — lewa tetnica szyjna wspolna; LSA (left subclavian artery) — lewa tetnica podobojczykowa; PAB (pu/monary artery band)
— banding tetnicy ptucnej; VSD (ventricular septal defect) — ubytek przegrody miedzykomorowej

Wyniki

Po zabiegu operacyjnym stan ogélny 19 pacjen-
tow (76%) poprawil sie, odnotowano ustgpienie lub
zmniejszenie objawow niewydolno$ci krazeniowo-
-oddechowej umozliwiajace pomy$lna ekstubacje
dziecka. U wszystkich operowanych (100%) stwier-
dzono obecno$c tetna w tetnicach udowych, u 23 (88%)
badanych poprawila sie diureza i zmniejszyta badz
calkowicie ustapila stwierdzana przed zabiegiem
operacyjnym kwasica metaboliczna. U 3 dzieci,
u ktorych wykonano plastyke CoA z bocznej tora-
kotomii z rozpoznaniem: CoA, PDA, ubytku prze-
grody miedzykomorowej (VSD, ventricular septal de-
fect) 1 nadci$nienia ptucnego (PH, pulmonary hyper-
tension), ze wzgledu na utrzymujace sie objawy
niewydolnoS$ci krazeniowo-oddechowe;j jeszcze pod-
czas hospitalizacji w klinice konieczne bylo przepro-
wadzenie drugiego zabiegu operacyjnego. U cho-
rych wykonano korekcje radykalna wady w kraze-
niu pozaustrojowym.

U 22 (88%) pacjentow w badaniu echokardio-
graficznym wykonanym po zabiegu nie stwierdzono
gradientu w miejscu operowanej ciesni, u 2 osob (8%)
gradient wynosil do 16 mm Hg, a u 1 chorego (4%)
— 31 mm Hg.

W przebiegu pooperacyjnym zanotowano na-
stepujace powiklania:

— miejscowe zakazenie rany pooperacyjnej, za-
chowawczo wyleczone z dobrym efektem

— 3 dzieci (12%);

— zapalenie ptuc — 5 pacjentow (20%);
— odme oplucnowa lewostronng wymagajaca od-

barczenia — 2 (8%);

— posocznice — 3 (12%);

— zespol rozsianego wykrzepiania wewnatrzna-
czyniowego — 1 (4%).

U 1 dziecka w przebiegu pooperacyjnym — po
korekcji anatomicznej (arterial switch) i wydtuzonym
zespoleniu koniec do konca (radical extended end to
end anastomosis) — doszlo do ucisku lewego oskrzela
przez luk aorty, co spowodowalo niedodme lewego
pluca. U tego chorego konieczne bylo przeprowadze-
nie 2-krotnej reoperacji i podwieszenie tuku aorty do
zeber 1 mostka — z dobrym efektem.

W badanych grupach odnotowano nastepujaca
Smiertelno$¢: grupa 1 — 0, grupa 2 — 0, grupa 3
— 2 chorych (15,3%). Przyczyna zgonu byta:

— niewydolno$¢ krazeniowo-oddechowa spowo-
dowana hipoplazja ptuc w nastepstwie prze-
pukliny przeponowej u dziecka z rozpozna-
niem: CoA, PDA, ubytku przegrody miedzy-
przedsionkowej (ASDII, atrial septal defect),
HAA iprzepukliny przeponowej, u ktérego wy-
konano extended end to end anastomosis oraz
jednoczesng operacje plastyki przepukliny
pPrzeponowe;.

— posocznica, odma oplucnowa lewostronna, u pa-
cjenta z CoA, catkowitym kanatem przedsion-
kowo-komorowym (CAV, canalis atrio-ventri-
cularis), HAA 1 LV, po operacji extended end to
end anastomosis, operacji Damiana — banding
tetnicy ptucnej (PAB, pulmonary artery band),
plastyce tuku aorty — platem z lewej tetnicy
szyjnej zespolone;j z tukiem aorty (LCA-AoArch
plasty, left carotid artery-aortic arch).

Obydwa zgony wystapily w ciggu pierwszej
doby po zabiegu.
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Dyskusja

Wybor optymalnej metody chirurgicznego le-
czenia koarktacji aorty nadal jest kwestia kontro-
wersyjng [3]. Wiadomo, ze podstawa kwalifikacji do
leczenia operacyjnego pacjentow z ,,prosta” koark-
tacja typu noworodkowego jest niewydolno$¢ ser-
ca [4, 5]. Podjecie decyzji dotyczacej sposobu lecze-
nia dzieci z CoA i1 wspolistniejaca wada wewnatrz-
sercowq jest bardziej skomplikowane 1 za kazdym
razem wyboru nalezy dokonywac indywidualnie [2].
Objawy niewydolno$ci krazeniowo-oddechowe;j
wystepuja u 81% tych dzieci [4].

Stan ogdblny dziecka przed operacja oraz obec-
no$§¢ wady wewnatrzsercowej sa wazniejszymi
czynnikami prognostycznymi niz zastosowany spo-
sob leczenia [5, 6]. Kappetein 1 wsp. [4] wykazali,
ze jedynym czynnikiem ryzyka zwiekszajacym
Smiertelno§¢ jest wystepowanie wad wewnatrzser-
cowych, a wedlug van Heurna i wsp. [7] — oprocz
wady wewnatrzsercowej — rowniez reanimacja
dziecka przed zabiegiem operacyjnym. Wyniki te
potwierdzono w niniejszej pracy — odnotowano
zwiekszong Smiertelno$¢ okolooperacyjng wsrod
pacjentow z CoA 1 wspoltowarzyszaca wada we-
wnatrzsercowa w poroéwnaniu z wczesng Smiertel-
no$cig bliska 0 u dzieci z tzw. ,,czysta” koarktacja
aorty (dane wlasne Kkliniki).

W niniejszym badaniu zastosowano 3 sposoby
postepowania. Konieczno$¢ wczesnego wykonania
korekcji anatomicznej w przypadku transpozycji
wielkich naczyn (TGA, transposition of the great
arteries) oraz dobre wyniki leczenia TGA u nowo-
rodkow sklonily autorow niniejszej pracy do wybo-
ru metody jednoetapowego leczenia u pacjentéw
z ta wada wspotwystepujaca z CoA. Podobny spo-
sOb postepowania zaprezentowali Lacour-Gayet
1wsp. [8]. Wczesna Smiertelno$¢ odnotowana w ba-
daniach tych autoréw w grupie dzieci z CoA wyno-
sifa 13%, a wsrdd pacjentow z CoA i wadami zlozo-
nymi wewnatrzsercowymi — 28%. W pracy Barg-
dahlaiwsp. [6] u3 0so6b sposrdod 20 pacjentow z CoA
1 VSD przeprowadzono radykalne operacje jedno-
etapowe, a u 1 osoby konieczne byly dwa etapy pod-
czas tego samego pobytu w szpitalu. Smiertelno§é
wczesna wyniosia w grupie 1 (zabiegi jednoetapo-
we) — 33%, a w grupie 2 (dwa etapy, jeden pobyt
w szpitalu) — 0%, ale badana grupa byla nieliczna.
W materiale Vouhe 1 wsp. [9] u 46% dzieci z grupy
CoA 1VSD oraz 78% z grupy, w ktorej CoA wspot-
istniala z innymi wadami, przeprowadzono zabieg
CoA 1banding, a nastepnie w czasie 3—-29 miesiecy
(8r. 10 miesiecy) wykonano radykalne operacje
wady. Smiertelnos¢ oglna w tej grupie wyniosta 26%.

M. Piaszczynski i wsp., Koarktacja aorty u noworodkow

Banding tetnicy ptucnej réwnolegle z operacja CoA
w niniejszym badaniu wykonano u 7 chorych.

Lacour-Gayet 1 wsp. [8] uwazaja, iz prawidlo-
wy PAB, zwlaszcza u noworodkéw do 2 tygodnia
zycia, jest trudny do przeprowadzenia z powodu
zmieniajacego sie oporu piucnego. W przypadkach
izolowanego VSD w wiekszo$ci przypadkow PAB
byt zbyteczny. Za wskazania do wykonania bandin-
gu Lacour-Gayet i wsp. uwazaja obecno$¢ VSD typu
apical trabecular oraz w sytuacji wspoélistnienia ko-
arktacji z mnogim VSD.

Goldman 1 wsp. [10] wskazuja, ze nie nalezy
wykonywac PAB u dzieci z CoA 1 VSD ze wzgledu
na mozliwo§¢ samozamkniecia sie VSD. Kappetein
1wsp [4] wykazali, ze u ponad 60% pacjentéw z CoA
1 VSD nie bylo konieczne przeprowadzenie PAB.

Bergdahl i wsp. [6] wykonali PAB u 8 chorych
sposrod 20 pacjentow z CoA 1 VSD. Badacze ci uwa-
zaja, ze tylko u dzieci z duzym lub mnogim VSD
konieczne jest przeprowadzenie zabiegu Damma-
na. U pacjentow z CoA 1 CAV, TGA, odejSciem obu
tetnic z prawej komory (DORYV, double outlet right
ventricle), sercem jednokomorowym, $miertelno$é
chirurgiczna wynosi 15-58% 1 w tej serii jest staty-
stycznie znaczaco mniejsza wsrod pacjentow, u kto-
rych wykonano PAB. We wczesnych wynikach nie
wykazano znamiennej statystycznie roznicy Smier-
telnoSci w grupie dzieci z CoA i VSD, u ktorych
przeprowadzono PAB i w grupie, w ktorej nie wy-
konano tego zabiegu [10]. Banding jako opera-
cje wtorng po operacji CoA z powodu utrzymujace;j
sie niewydolno$ci oddechowej (trudno$ci z ekstu-
bacja spowodowane zbyt duzym przeplywem ptuc-
nym) wykonywali Brouwer i wsp. [11]. W niniej-
szym badaniu pacjentéw z podobnymi schorzenia-
mi (grupa 2) operowano metoda radykalng
w krazeniu pozaustrojowym.

Machii i Becker [12] uwazaja, ze tuk hipoplastycz-
ny nie jest prosta miniatura tuku prawidiowego. Hi-
stologicznie charakteryzuje sie on relatywnie wieksza
liczba wtokien elastyny. W niniejszym badaniu hipo-
plazje tuku odnotowano u 23 noworodkéw (92%). Inni
autorzy oceniajg czesto$¢ jej wystepowania na: 69%
[8],60-70% [2]165% [9]. Noworodki z CoA 1 HAA sta-
nowig grupe wysokiego ryzyka operacyjnego — Smier-
telno§¢ wérod tych chorych jest najwieksza [13].
Potwierdzaja to wyniki Vouhe i wsp. [9], ktorzy uwa-
zaja, ze u dzieci z hipoplazja uku Smiertelno$¢ jest
znamiennie statystycznie wieksza niz u dzieci bez hi-
poplazji 1 wynosi odpowiednio 8% u dzieci bez HAA
126% u dzieci z tym schorzeniem.

W osrodku, w ktorym pracujg autorzy niniej-
szej pracy, w wiekszo$ci przypadkow zastosowano
technike operacyjna wydiuzonego zespolenia
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koniec do konca (extended end to end anastomosis),
ajej zalety w stosunku do innych metod chirurgicz-
nych stosowanych w leczeniu CoA, czyli plastyki
platem z tetnicy podobojczykowej (subclavian flap),
plastyki tatg dakronowa (patch aortoplasty), zespo-
lenia koniec do konca (end to end anastomosis) lub
ich kombinacji podkresla sie w licznych doniesie-
niach [2, 4, 7-9, 12-15].

O koniecznoS$ci radykalnego usuniecia tkanki
,botallowe]” pisat Jonas [16].

Istnieja jednak powazne doniesienia wskazujg-
ce na lepsze wyniki z zastosowania technik opera-
cyjnych innych niz wydtuzone zespolenie koniec do
konca (extended end to end anastomosis).

Zalety subclavian flap przedstawili inni autorzy
[6, 17, 18].

W zaleznoSci od anatomii wady r6zne warian-
ty end to end anastomosis 1 subclavian flap szcze-
gbotowo omowili Amato i wsp. [17]. Autorzy niniej-

szej pracy podzielajg poglad [19], iz plastyka z za-
stosowaniem laty nie jest metoda z wyboru w przy-
padku chorych z koarktacja typu noworodkowego.
Metode ta mozna bra¢ pod uwage w sporadycznych
przypadkach, gdy nie mozna zastosowac innej tech-
niki operacyjnej [20] badz w przypadku rekoarktacji.

Whnioski

1. Weczesne wyniki chirurgicznego leczenia CoA
wspolistniejacej z innymi wadami wewnatrz-
sercowymi u noworodko6w wigza sie z malg
SmiertelnoS$cia dzieki dostosowaniu metody
chirurgicznej do rodzaju wady i stanu klinicz-
nego pacjenta.

2. U chorych po operacji CoA z utrzymujaca sie
niewydolno$cia krazeniowo-oddechowa wczes-
na korekcja towarzyszacej wady wewnatrzser-
cowej daje dobre wyniki.

648

Streszczenie

Wstep: W ok. 60% przypadkow koarktacja aorty (CoA) wspolistnieje z innymi wadami
wewngtrzsercowymi. Celem pracy byla retrospektywna ocena wczesnych wynikow chirurgicz-
nego leczenia CoA wspolistniejgcej z innymi wadami wewngtrzsercowymi u noworodkow.

Material i metody: W okresie od marca 1998 r. do grudnia 2003 r. w klinice operacyjnie
leczono 25 noworodkow — 14 chlopcow (56%) i 11 dziewczynek (44%) — z CoA wspolistnie-
jq9cq z innymi wadami wewngtrzsercowymi. Pacjentow podzielono na 3 grupy: 1 — noworodki
leczone radykalng metodq jednoetapowq (9 przypadkow); 2 — pacjenci leczeni operacyjnie
w 1 etapie z powodu CoA, u ktorych ze wzgledu na wystgpienie objawow niewydolnosci krqzenio-
wo-oddechowej w okresie kilku tygodni konieczne bylo przeprowadzenie operacyi radykalnej
(korekcji wady wewngtrzsercowej) podczas tego samego pobytu w szpitalu (3 przypadki);
3 — pacjenci z operacyjnie leczonqg CoA. Dalsze leczenie operacyjne wady wewngtrzsercowej
zaplanowano (13 dzieci) w trybie planowego przyjecia do kliniki w pozniejszym terminie.
Wyniki: Po zabiegu operacyjnym stan ogolny 19 pacjentow (76%) poprawit sie. U 3 dzieci
z powodu utrzymujgcych sie objawow niewydolnosci krgzeniowo-oddechowej jeszcze w trakcie
pierwszego pobytu w klinice konieczne bylo przeprowadzenie drugiego zabiegu operacyjnego
— wykonano korekcje radykalng wady w krgzeniu pozaustrojowym. W poszczegolnych grupach
odnotowano nastepujqcq smiertelnosc: grupa 1 — 0, grupa 2 — 0, grupa 3 — 2 dzieci (15,3%).
Whioski: Wezesne wyniki chirurgicznego leczenia CoA wspolistniejqcej z inmymi wadami
wewnqtrzsercowymi u noworodkow wiqzq sie z matq smiertelnosciq. W Klinice Kardiochirur-
gt Dziecigcej AM w Poznaniu u tych pacjentow zaleca sie leczenie dwuetapowe, ale w niekto-
rych przypadkach zlozonych wad serca ze wspotistniejgcqg CoA 1 hipoplazjq tuku aorty konieczne
Jest zastosowanie radykalnego leczenia jednoetapowego. (Folia Cardiol. 2005; 12: 644-649)
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