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Streszczenie

Wstep: Pozostawienie ujécia zyt watrobowych do przedsionka
u dzieci z zespotem heterotaksji po operacji sposobem Kawa-
shima moze stac sie w okresie kilku lat przyczyna narastajacej
sinicy i niewydolnosci uktadu krazenia, gtéwnie z powodu
powstawania naczyniowych przetok tetniczo-zylnych w ptu-
cach. Opisujemy 2 dzieci po zespoleniu zylno-ptucnym, u kté-
rych wtaczono sptyw z zyt watrobowych do uktadu ptucnego,
uzyskujac istotny wzrost utlenowania krwi tetniczej.

Stowa kluczowe: kardiochirurgia dziecieca, wrodzone wady
serca, operacja Fontana, ptucne przetoki tetniczo-zylne, zyty
watrobowe, heterotaksja.

Wstep

Leczenie operacyjne dzieci z wrodzonymi wadami serca
o typie pojedynczej komory i brakiem zyty gtéwnej dolnej
ograniczone do potaczenia zyt systemowych z uktadem
ptucnym gwarantuje wysycenie krwi tetniczej na poziomie
okoto 85%. Pozostawienie ujscia zyt watrobowych do przed-
sionka po zespoleniu zylno-ptucnym (operacja Kawashima)
moze stac sie w okresie kilku lat przyczyna narastajacej sinicy
i niewydolnosci uktadu krazenia [1]. Obnizenie utlenowania
krwi systemowej wigze sie z powstawaniem w ptucach prze-
tok tetniczo-zylnych (pt-z; ang. pulmonary arteriovenous
malformations — PAVMs) wptywajacych na obnizenie wysy-
cenia krwi tlenem w zytach ptucnych [2, 3], powstawaniem
potaczeh pomiedzy zytami systemowymi a zytami watrobo-
wymi oraz pomiedzy zytami systemowymi a zytami ptucnymi.
Za przyczyne powstawania pt-z w ptucach uwaza sie brak
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Pulmonary arteriovenous malformations are a major cause of
progressive late cyanosis in patients treated with cavopulmo-
nary anastomoses. We have studied two patients with hetero-
taxy, univentricular congenital heart defect, and azygous con-
tinuation of the inferior vena cava who underwent successful
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cuit for treatment of progressive cyanosis and circulatory failu-
re after a Kawashima procedure. Resolution of pulmonary ar-
teriovenous malformation after hepatic vein inclusion into the
cavopulmonary circulation has been reported.
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hipotetycznego ,,czynnika watrobowego” we krwi napty-
wajacej bezposrednio do ptuc. Sptyw z zyt watrobowych
odbywa sie do przedsionka, z ominieciem tozyska ptucnego,
a drenaz krwi z dolnej potowy ciata odbywa sie przez zyte
nieparzysta lub zyte nieparzysta dodatkowa [4, 5] do zyty
gtownej gornej. Powstawanie przetok obserwuje sie szczegél-
nie czesto u dzieci z lewostronnym izomeryzmem i brakiem
zyty gtownej dolnej (polisplenia) po operacji sposobem Ka-
washima [6-8]. W rutynowym postepowaniu leczenia dzieci
z wrodzonymi wadami serca o typie pojedynczej komory
sptyw z zyty gtéwnej dolnej kierowany jest do uktadu ptucne-
go w okresie 1-3 lat od operacji sposobem dwukierunkowego
Glenna lub Hemi-Fontana, dlatego powstawanie przetok
obserwuje sie stosunkowo rzadko. Istnieja doniesienia su-
gerujace, ze skierowanie sptywu z zyt ptucnych do uktadu
ptucnego u dzieci po zespoleniu zylno-ptucnym moze do-
prowadzi¢ do zamkniecia sie pt-z w ptucach [9, 10].
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Cel pracy

Celem pracy jest ocena sposobu leczenia polegajacego
na skierowaniu sptywu z zyt watrobowych bezposrednio do
naczyniowego tozyska ptucnego u dzieci z zespotem hetero-
taksji po zespoleniu zylno-ptucnym, wptywu takiego poste-
powania na wzrost utlenowania krwi tetniczej i regresje pt-z
w ptucach.

Materiat i metody

W ostatnim roku, u 2 dzieci z zespotem heterotaksji po
operacji sposobem Glenna przeprowadzono w klinice wta-
czenie sptywu z zyt watrobowych do uktadu ptucnego. Ba-
dania diagnostyczne poprzedzajace operacje obejmowaty
badanie echokardiograficzne oraz badanie hemodynamiczne
z angiokardiografia (ryc. 1). Przetoki tetniczo-zylne w ptucach
rozpoznano w oparciu o kontrastowe badanie echokardio-
graficzne [11] oraz angiograficzne. W badaniu echokardiogra-
ficznym stwierdzano przejscie pecherzykéw tworzacych sie
po podaniu kontrastu wodnego do zyt ptucnych. W badaniu
angiograficznym stwierdzano obecnos¢ duzych naczyh
w obrebie tozyska oraz gwattowne przejscie kontrastu do
lewego przedsionka po podaniu do uktadu zylnego oraz ob-
nizenie utlenowania krwi w zytach ptucnych ponizej 90%.

Jako leczenie wstepne wykonana zostata wczesniej
operacja sposobem Norwooda, a nastepnie operacje dwu-
kierunkowego Glenna oraz dwustronnego, dwukierunko-
wego Glenna. U dziecka | w trakcie badania angiograficznego
rozpoznano potaczenie pomiedzy zyta nieparzysta dodat-
kowa a lewymi zytami ptucnymi, ktére interwencyjnie, prze-
znaczyniowo zamknieto sprezynkami. U mtodszego dziecka
(I1) wysycenie krwi tlenem w zytach ptucnych wyniosto oko-

Tab. I. Rodzaj wrodzonej wady serca

Ryc. 1. Angiografia przetok tetniczo-zylnych w ptucach. Widoczne
przetoki po stronie lewej oraz przedwczesne pojawienie sie kon-
trastu w lewym przedsionku

to 90%, podczas gdy u starszego (I) okoto 79%. U dziecka
starszego widoczne byty duze pt-z, wskaznik hematokrytu
okoto 65% (tab. I, I1).

Wyniki

Operacje przeprowadzone w warunkach krazenia poza-
ustrojowego i hipotermii polegaty w obydwoch przypadkach
na odcieciu ujs¢ zyt watrobowych od prawego przedsionka
i potaczeniu ich zewnatrzsercowa proteza naczyniowga
z PTFE o $rednicy odpowiednio 12 i 16 mm z tetnicg ptucna.
Czas hospitalizacji wyniést odpowiednio 39 i 21 dni. Przedtu-

Rodzaj wady

dziecko | zespot heterotaksji — lewostronny izomeryzm, kanat przedsionkowo-komorowy z niedorozwojem lewej komory, dwuujsciowa
prawa komora, czesciowy nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych (prawostronne zyty do prawego przedsionka), zwezenie zastawkowe
i podzastawkowe tetnicy ptucnej, lewostronna zyta gtéwna goérna, brak zyty gtéwnej dolnej, zyty watrobowe uchodzace
do prawostronnego przedsionka; prawostronny tuk aorty

dziecko I zespot heterotaksji — lewostronny izomeryzm, wspélny przedsionek, niedorozw6j lewej komory, czesciowy nieprawidtowy

sptyw zyt ptucnych (prawe zyty ptucne do prawostronnej czesci wspdlnego przedsionka), brak zyty gtéwnej dolnej, obustronna
zyta gtéwna gorna, zyty watrobowe uchodzace do prawej czesci wspdlnego przedsionka, potgczenie pomiedzy zyta nieparzysta

a lewostronnymi zytami ptucnymi

Tab. Il. Dane podstawowe

Dziecko Wiek Czas od operacji Masa Operacja Leczenie Srednica zespolenia Czas zatrzymania
w chwili sposobem ciata  wstepna etapowe zewnatrzsercowego krazenia
operacji (mies.)  Glenna (mies.) (kg (mm) pozaustrojowego (min)
| 99 92 24,5 brak lewostronny 14 4
dwukierunkowy
Glenn (ryc. 2.)
Il 64 52 13 Norwood dwustronny, 12 4

dwukierunkowy Glenn
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Ryc. 2. Utlenowanie krwi tetniczej w okresie okotooperacyjnym

zony pobyt zwiazany byt z przesiekami do jam surowiczych
ciata, okresowo drenowanymi. U dziecka | obserwowano za-
burzenia rytmu o charakterze bigeminii i rytmu weztowego
stwierdzane réwniez w okresie przedoperacyjnym. W oby-
dwoch przypadkach uzyskano wzrost utlenowania krwi tet-
niczej (ryc. 2.) oraz, w kilkumiesiecznej obserwacji, poprawe
wydolnosci fizyczne;.

Okres obserwacji wynosit 8 miesiecy. We wczesnym okre-
sie pooperacyjnym stosowano ciagty wlew dozylny heparyny,
a nastepnie, poczawszy od 3. doby pooperacyjnej, doustnie
aspiryne w dawce 3 mg/kg m.c. W kontrolnym badaniu echo-
kardiograficznym stwierdzano laminarny przeptyw krwi w tu-
nelach zewnatrzsercowych. Zadne z dzieci nie wymagato do-

Ryc. 3. Schemat wtaczenia zyt watrobowych bezposrednio do uktadu
ptucnego u dzieci z zespotem heterotaksji i lewostronnym izome-
ryzmem po operacji sposobem Kawashima
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datkowych interwencji we wczesnym okresie pooperacyjnym.
Nie wykonywano kontrolnego badania angiograficznego. Ob-
serwowano stopniowy wzrost utlenowania krwi tetnicze;.

Dyskusja

Wiaczenie zyt watrobowych do uktadu ptucnego u dzieci
z lewostronym izomeryzmem po potaczeniu zylno-ptucnym
stwarza warunki do wzrostu utlenowania krwi tetniczej
i poprawy wydolnosci uktadu krazenia. Uzyskanie utleno-
wania na poziomie powyzej 90% nalezy uznac za zadawa-
lajace, uwzgledniajac, ze do krazenia przedostaje sie stata
domieszka niskoutlenowanej krwi zylnej z zatoki wiericowej.
Wtaczenie zyt watrobowych do uktadu ptucnego doprowadza
do wzrostu utlenowania krwi tetniczej w trojaki sposéb. Po
pierwsze, eliminuje przeciek krwi z zyt watrobowych. Po
drugie, eliminuje przeciek pomiedzy uktadem zylnym syste-
mowym a uktadem wrotnym, czyli odwrotnie niz w przy-
padku np. nadcisnienia wrotnego. Istotny wzrost saturacji
bezposrednio po operacji wtaczenia zyt watrobowych do
uktadu ptucnego jest spowodowany wyeliminowaniem
przecieku na tym poziomie. Po trzecie, wtaczenie sptywu
z zyt watrobowych bezposrednio do uktadu ptucnego moze
doprowadzi¢ z czasem do zamkniecia sie pt-z w ptucach.
Dowody na zamykanie sie przetok tetniczo-zylnych w ptucach
po wiaczeniu zyt watrobowych do uktadu ptucnego sa bar-
dzo nieliczne i dyskusyjne. W wiekszosci przypadkéw wnio-
ski takie wysuwa sie na podstawie stopniowego wzrostu
utlenowania krwi tetniczej w okresie kilku miesiecy lub lat.

Szczegblna predyspozycje dzieci z lewostronnym izo-
meryzmem do tworzenia przetok naczyniowych potwierdza
zaobserwowane prawdopodobiefstwo ich wystapienia —15%
w 3.1 28% w 5. roku po czesciowych operacjach wytacza-
jacych sptyw watrobowy z krazenia ptucnego [3]. Obserwacja
ta jest tym bardziej istotna, ze po identycznych operacjach
u dzieci bez polisplenii, ryzyko rozwoju naczyniowych prze-
tok ptucnych jest wielokrotnie nizsze.

W kilku przypadkach w kontrolnym badaniu angiogra-
ficznym stwierdzono zamkniecie sie pt-z w ptucach po okre-
sie kilku miesiecy od wtaczenia zyt watrobowych do uktadu
ptucnego [12]. W sytuacjach, gdy miat miejsce preferencyjny
naptyw krwi z zyt watrobowych do jednostronnego uktadu
ptucnego, obserwowano zanik pt-z po stronie naptywu
i brak po stronie przeciwnej. Wzrost utlenowania krwi tet-
niczej obserwowano u okoto 60% dzieci, u ktérych wtaczono
zyty watrobowe do uktadu ptucnego [13].

Istniejg sugestie, ze dzieci z zespotem heterotaksji i le-
wostronnym izomeryzmem sg bardziej narazone na rozwdj
pt-z w ptucach, bowiem geny odpowiedzialne za proces la-
teralizacji, nieprawidtowo funkcjonujace u dzieci z zespotem
heterotaksji wspotuczestniczg w procesie angiogenezy (np.
kodujace TGF-B), kluczowym w powstaniu pt-z [14-16].

Technika operacyjna wtaczenia zyt watrobowych do
uktadu ptucnego uzalezniona jest od anatomii zyt watrobo-
wych i ptucnych. Zastosowano tunel zewnatrzsercowy, aby
wyeliminowac¢ utrudnienie odptywu krwi z prawych zyt ptuc-
nych uchodzacych w obydwéch przypadkach do prawostron-
nego przedsionka (ryc. 3.). Stosowanie fenestracji uznano
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za niecelowe, bowiem w obecnosci pt-z w ptucach cisnie-
nie w tetnicy ptucnej jest obniZzone. Ponadto stopief wysy-
cenia krwi tetniczej tlenem jest stosunkowo niski po opera-
¢ji, a ewentualne zamykanie sie pt-z w ptucach nastepuje
po okresie kilku miesiecy. Byé moze zastosowanie fenestracji
moze mie¢ znaczenie w sytuacjach granicznych u pacjen-
tow ze znacznie podwyzszonym cisnieniem kohcoworoz-
kurczowym w komorze systemowej. Potwierdza sie obserwa-
cja zaleznosci pomiedzy powstawaniem pt-z a czasokresem
uptywajacym od zespolenia zylno-ptucnego. Dlatego wta-
czenie zyt watrobowych nalezy zaplanowac zgodnie z har-
monogramem leczenia dzieci z wrodzonymi wadami serca
o typie pojedynczej komory.

Operacje wykonano z zastosowaniem krazenia poza-
ustrojowego, bez zakleszczania aorty. Zasadnicza czesé
operacji, tzn. odciecie zyt watrobowych od prawego przed-
sionka, wykonano w technice low-flow i hipotermii.

Podsumowujac, wtaczenie zyt watrobowych do uktadu
ptucnego prowadzi do wzrostu utlenowania krwi tetnicze;.
Wzrost utlenowania obserwuje sie zarbwno we wczesnym
okresie pooperacyjnym, jak réwniez w srednioodlegtej, kil-
kumiesiecznej obserwacji.

Whnioski

Na podstawie wtasnych obserwacji klinicznych uwazamy,
ze wtaczenie zyt watrobowych do uktadu ptucnego powinno
by¢ traktowane jako kolejny etap leczenia operacyjnego
dzieci z wrodzonymi wadami serca o typie pojedynczej ko-
mory z zespotem heterotaksji i brakiem zyty gtowne;j.
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