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Operacja Norwooda u noworodka z zespotem
niedorozwoju lewego serca i zespotem Turnera.
Opis pomysinego przebiegu leczenia

Modified Norwood operation for the newborn with hypoplastic left heart
syndrome and Turner syndrome. A report of successful surgical treatment
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Streszczenie

Zesp6t niedorozwoju lewego serca (ang. hypoplastic left heart
syndrome — HLHS) to ztozona sinicza wada serca o duzej r6zno-
rodnosci anatomicznej, wymagajaca wieloetapowego leczenia
operacyjnego, poczawszy od przeprowadzonej w okresie nowo-
rodkowym operacji Norwooda, a nastepnie postepowania
wedtug zasad Fontana dla serca jednokomorowego. Wspétist-
nienie zespotéw genetycznych, w tym zespotu Turnera, jest
istotnym niezaleznym czynnikiem ryzyka operacji Norwooda.
W pracy przedstawiono opis pomyslnego przebiegu leczenia
noworodka z rozpoznanym prenatalnie zespotem Turnera i nie-
dorozwojem lewego serca.

Stowa kluczowe: kardiochirurgia dziecieca, wrodzone wady
serca, zespot niedorozwoju lewego serca, zespét Turnera, ope-
racja Norwooda.

Wstep

Zespot niedorozwoju lewego serca (ang. hypoplastic left
heart syndrome — HLHS) to ztozona sinicza wada serca
o duzej r6znorodnosci anatomicznej, z przewodozaleznym
przeptywem systemowym, wymagajaca wieloetapowego
leczenia operacyjnego wedtug zasad Fontana. Zespét nie-
dorozwoju lewego serca wystepuje u 0,016-0,036% zywo
urodzonych noworodkéw i stanowi 1,4-8,6% wrodzonych
wad serca (WWS). W | etapie leczenia HLHS w wieku nowo-
rodkowym przeprowadzana jest operacja Norwooda. Wyko-
nywane w klasycznej operacji Norwooda zespolenie sp. Bla-
locka-Taussig jest ostatnio w wielu osrodkach zastepowane
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Hypoplastic left heart syndrome (HLHS) is a complex cyanotic
congenital heart defect with wide anatomical variability. HLHS
requires multi-stage operative treatment according to the Fon-
tan principle for single ventricle CHD. The first stage of treat-
ment is Norwood operation performed in newborn age. Coexi-
stence of genetic syndromes, including Turner syndrome, is an
independent risk factor for the first stage of HLHS treatment
by Norwood operation. The report presents the course of
a successful treatment of the first stage with the modified
Norwood operation of a newborn with prenatal diagnosis of
Turner syndrome and CHD of type HLHS.
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wszywaniem protezy naczyniowej pomiedzy prawa komora
i tetnica ptucna (konduit RV-PA), zapewniajaca kontrolowany
naptyw krwi do tozyska ptucnego (modyfikacja Sano) [1-3].

Do czynnikéw ryzyka operacji Norwooda naleza: wcze-
Sniactwo, niska masa urodzeniowa, istotne wady pozaserco-
we, wspétistnienie zespotéw genetycznych (w tym: zespotu
Turnera czy trisomii 21), uprzednia sztuczna wentylacja
i uporczywa kwasica metaboliczna [2, 4].

Czestos¢ wystepowania zespotu Turnera (ZT) szacowana
jest na1:2000 zywo urodzonych noworodkéw ptci zefskiej,
natomiast czestos¢ rozpoznah ZT w okresie prenatalnym
jest znacznie wyzsza. Zwiekszona umieralnosé ptodow z ZT
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ttumaczona jest obecnoscig wad uktadu sercowo-naczynio-
wego, gtéwnie tzw. lewego serca, takich jak HLHS, przerwa-
ny tuk aorty lub koarktacja aorty [5-8]. Wspétistnienie
HLHS i ZT u noworodka stwarza szczegélnie niekorzystne
rokowanie, leczenie obcigzone jest wysokim odsetkiem po-
wiktan i wysoka $miertelnoscia [4, 6, 9]. W pracy przedsta-
wiono opis leczenia noworodka z zespotem Turnera z HLHS,
u ktérego przeprowadzono zmodyfikowanga operacje Nor-
wooda z pomyslnym wynikiem.

Opis przypadku

Noworodek ptci zenskiej z Cll Pll s.n. w 40. Hbd, z urodze-
niowa masa ciata 3330 g, 9 pkt w skali Apgar w 1. i 5. minucie,
z rozpoznanym w okresie prenatalnym na podstawie amnio-
punkcji zespotem Turnera i niedorozwojem lewego serca.
Wrodzona wade serca w postaci HLHS potwierdzono po uro-
dzeniu. Dziecko przez 12 godzin wymagato wentylacji mecha-
nicznej, w 10. dobie zycia zostato przekazane do Kliniki
Kardiochirurgii Dzieciecej Collegium Medicum Uniwersytetu
Jagiellonskiego. Przy przyjeciu: stan dziecka umiarkowanie
ciezki, tachypnoe 60/min, sinica centralna (pO, 39,7 mm Hg,
saturacja O, 72,6%). Cechy dysmorfii: dyskretnie antymongo-
idalne ustawienie szpar powiekowych, gteboko osadzona na-
sada nosa, krotka szyja z fatdem na karku, szerokie dtonie, na
opuszkach palcéw rak i stop typowe dla ZT dermatoglify,
obrzeki limfatyczne na twarzy i na podudziach oraz wydatne
»poduszeczki” na grzbietach stop. Akcja serca miarowa
160/min, pojedynczy Il ton, przy lbm niecharakterystyczny
szmer skurczowy 2-3/6 w skali Levinea; tetnienie w dotku
podsercowym; watroba 3,5 cm ponizej prt.z., tetno obwodo-
we symetryczne, stabo wypetnione. W badaniu cytogenetycz-
nym potwierdzono mozaikowa postaé zespotu Turnera z ka-
riotypem 45, X (75%) /46, Xi (X) (Xq10) (25%).

W RTG klatki piersiowej: powiekszona sylwetka serca
(CTR = 0,65), zaokraglony uniesiony ku gorze koniuszek, ce-
chy wzmozonego przeptywu ptucnego. W EKG: rzm
130/min, PQ = 0,12, dekstrogram, cechy przerostu komory
prawej. W badaniu USG serca: kardiotyp {S, D, S}, zespot
HLHS w postaci atrezji zastawki aorty i hipoplazji zastawki
mitralnej, hipoplazja aorty wstepujacej (AoAsc = 2,2 mm);
umiarkowana restrykcja miedzyprzedsionkowa, nieistotna
niedomykalnos¢ zastawki tréjdzielnej, lewostronny tuk aor-
ty, szeroki przewdd tetniczy. Wtaczono ciagty wlew Prostinu
VR. Na podstawie diagnostyki nieinwazyjnej zakwalifikowa-
no dziecko do operacji Norwooda.

W 15. dobie zycia przeprowadzono zabieg operacyjny
w krazeniu pozaustrojowym i gtebokiej hipotermii z zasto-
sowaniem modyfikacji Sano. Po sternotomii srodkowe;j
skaniulowano pien ptucny oraz uszko prawego przedsion-
ka. Zacisnieto gatezie ptucne na turnikietach i rozpoczeto
krazenie pozaustrojowe wraz z ochtadzaniem dziecka. Po
osiggnieciu gtebokiej hipotermii zaklemowano aorte i po-
dano kardioplegie krystaliczna, a nastepnie zatrzymano
kragzenie pozaustrojowe. Podwigzano przewdd tetniczy
i przecieto go dystalnie od podwiazki. Poprzecznie przecie-
to pien tetnicy ptucnej i zasklepiono jego dystalny kikut
przygotowana wczesniej tatka z homograftu ptucnego
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z wszyta centralnie proteza naczyniowa z PTFE. Przecieto
niedorozwiniety tuk aorty po jego wewnetrznej krzywiznie,
przedtuzajac ciecie proksymalnie na lewy brzeg aorty wste-
pujacej. Wycieto pozostatosci sciany przewodu tetniczego
w miejscu jego potaczenia z aorta zstepujaca, po czym zre-
konstruowano aorte z zastosowaniem homogennej tetnicy
ptucnej. Wykonano septektomie przegrody miedzyprzed-
sionkowej w zakresie przegrody pierwotnej. Po wszczeciu
krazenia pozaustrojowego wykonano zespolenie prawej
komory z tetnica ptucna (potaczenie RV-PA) zgodnie z mo-
dyfikacja Sano, z uzyciem protezy naczyniowej z PTFE
o Srednicy 5 mm. Sztuczne naczynie z PTFE utoZzono po pra-
wej stronie w odniesieniu do pozycji ,neoaorty”. Wyjatkowy
wybér dla prawostronnego usytuowania graftu wynikat ze
szczegblnych warunkéw anatomicznych, w odréznieniu od
standardowego uktadania konduitu RV-PA po stronie lewej.
Dziecko ogrzano, po uzyskaniu stabilnego stanu hemodyna-
micznego i zadawalajacych dla tego etapu leczenia wartosci
utlenowania krwi tetniczej (pO, 32-34 mm Hg) odtaczono
krazenie pozaustrojowe. Ze wzgledu na ciasnote w worku
osierdziowym w koncowej fazie operacji zastosowano odro-
czone zamkniecie mostka — definitywnie zespolono mostek
w 2. dobie po operacji. Wentylacje mechaniczna prowadzono
do 8. doby, w 14. dobie konieczne byto odbarczenie worka
osierdziowego z powodu duzej ilosci nagromadzonego ptynu
przesiekowego. W 16. dobie po operacji wystapity incydenty
drgawkowe, w USG przezciemigczkowym: uktad komorowy
z dyskretng asymetrig komér bocznych. W badaniu neurolo-
gicznym nie stwierdzano objawéw ogniskowych, w EEG
ujawnity sie elementy napadowe, w TK gtowy — uktad komo-
rowy o prawidtowej szerokosci, symetryczny, torbiel pajeczy-
noéwki w srodkowym dole czaszki, poszerzony zbiornik wielki
mozgu, opisany jako wariant zespotu Dandy-Walkera, niewy-
magajacy leczenia neurochirurgicznego. Zalecono dalszga sys-
tematyczna kontrole neuropediatryczna. W 25. dobie poope-
racyjnej dziecko w stabilnym stanie uktadu krazenia zostato
wypisane z oddziatu intensywnej terapii kardiochirurgicznej,
a w 42. dobie przekazane zostato do rejonowego oddziatu
kardiologicznego w stanie ogélnym dobrym, z masg ciata
3900 g. Po trzech miesigcach od dnia wypisu z kliniki stan
uktadu krazenia dziecka jest stabilny, saturacja O, 84%, nie-
mowle rozwija sie dos¢ dobrze, masa ciata 5200 g, planowa-
ny jest kolejny etap leczenia operacyjnego.

Dyskusja

Zesp6t niedorozwoju lewego serca moze wystepowac
w zespotach genetycznych, np. zespole Turnera lub trisomii
21, ktére naleza do niezaleznych czynnikéw ryzyka pierw-
szego etapu leczenia tej wady [2, 4]. Dalsze leczenie kardio-
chirurgiczne HLHS prowadzone jest typowo wedtug zasad
Fontana dla serca jednokomorowego. Panuje dos¢ po-
wszechnie przekonanie, ze wspétistnienie zespotu Turnera
i HLHS istotnie pogarsza wyniki leczenia i rokowanie.

Stosowana obecnie najczesciej modyfikacja Sano dla
zapewnienia naptywu do tozyska ptucnego, lepszej stabil-
nosci uktadu krazenia oraz unikniecia zaburzen perfuzji
wiencowej, a takze lepsza opieka okotooperacyjna istotnie
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poprawity przezywalnos¢ po operacji Norwooda okreslang
na okoto 90%. Odnotowywano lepsze wyniki leczenia réw-
niez w grupie pacjentéw z wiekszym ryzykiem zgonu,
w tym z zespotami genetycznymi [1-3].

Pizzaro i wsp. w badaniach wtasnych wykazali istotng re-
dukcje smiertelnosci w grupie niemowlat z HLHS po zespole-
niach RV-PA w poréwnaniu z grupa po klasycznej operacji
Norwooda z zespoleniem BT. W obu grupach uwzglednieni
byli pacjenci z anomaliami chromosomalnymi, w tym ZT.
Smiertelnoéé¢ przed drugim etapem leczenia metodg hemi-
-Fontana wynosita w grupach z anomaliami chromosomal-
nymi odpowiednio 2% i 13% [2].

Zespo6t Turnera charakteryzuje sie typowym fenotypem,
rozpoznanie ZT w okresie noworodkowym w 97% stawiane
jest na podstawie charakterystycznych obrzekéw limfa-
tycznych [5]. Uwaza sie, ze za powstawanie wrodzonych
wad serca w ZT odpowiedzialna jest obstrukcja odptywu
w krazeniu limfatycznym, ktéra ujawnia sie juz w 10.-12.
Hbd jako poszerzenie przeziernosci karkowej (ang. nuchal
translucency — NT). Wystepowanie obrzekow limfatycznych
w okresie ptodowym zwieksza prawdopodobiehstwo wysta-
pienia WWS [7, 8]. Surerus i wsp. okreslajg czestos¢ WWS
u ptodéw z ZT na 62,2%, a najczestsze to CoAo (45,3%)
i HLHS (13,2%) [7]. Bondy okresla czestos¢ ZT u dzieci, ktore
nie przezyty okresu prenatalnego z powodu HLHS, na 10%
[8]. Natomiast w grupie ptodéw poronionych z powodu HLHS
az 19% stanowit ZT [9]. Zespdt niedorozwoju lewego serca
wymieniany jest przez Egmonda i wsp. jako wada sporadycz-
na w ZT [6]. W grupie ZT badanej przez Sybert zespét HLHS
stanowit 1,2% wszystkich WWS [10]. Reis i wsp. przeanalizo-
wali grupe 406 niemowlat z HLHS, w ktérej ZT stanowity
2,5% [9]. W grupie tej 7 niemowlat miato klasyczny kariotyp,
prosta monosomie 45, X, natomiast 3 miato postacie mozai-
kowe. U wszystkich niemowlat przeprowadzono operacje
Norwooda, az 8 z nich zmarto we wczesnym okresie poope-
racyjnym lub po wypisie z oddziatu. Dwéjka dzieci z ZT, ktére
przezyty, miata kariotyp mozaikowy, a Sredni czas ich hospi-
talizacji po pierwszym etapie leczenia wynosit 33 i 37,6 dni.
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U dzieci tych przeprowadzono operacje hemi-Fontana, a ob-
serwacja trwata do 1. i 3. roku zycia. Reis i wsp. wskazuja na
podstawie badah wtasnych, ze pooperacyjny przebieg kli-
niczny u pacjentéw z HLHS i ZT zalezy od rodzaju kariotypu,
a korzystniejsze rokowanie wystepuje w postaciach mozai-
kowych ZT [9].

Whnioski

1. Strategia wieloetapowego leczenia HLHS musi by¢ za-
wsze wypracowana indywidualnie dla kazdego dziecka,
z uwzglednieniem réznic w anatomii wady, indywidualnych
czynnikéw ryzyka, w tym wspbtistniejacych zespotéw gene-
tycznych, a takze doswiadczen osrodka leczacego.

2. Zesp6t Turnera u noworodka z zespotem niedorozwoju
lewego serca nie stanowi przeciwwskazania do podjecia
leczenia operacyjnego sposobem Norwooda.
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