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FORUM EKSPERTOW

“So I would say to people,

just do the very best that you possibly
can, in everything. In other words, for me,
science is not an occupation. It is a way
of looking at everything. It is a way of
thought. It is a way of life”.

Dr Richard Van Praagh
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Rodowity Kanadyjczyk pochodzacy z Londynu (prowin-
cja Ontario), mentor i niezwykle twdérczy naukowiec o nie-
podwazalnym autorytecie i $wiatowe] renomie. Doktor
Richard Van Praagh jest absolwentem North Toronto Col-
legiate Institute and the Faculty of Medicine of the Univer-
sity of Toronto. Dyplom uzyskat w 1954 r. Po odbyciu stazu
w Toronto General Hospital uzyskat specjalizacje z: pedia-
trii, kardiologii dzieciecej (Hospital for Sick Children Toron-
to, Sunnybrook Hospital Toronto), patologii (Children’s Hos-
pital Medical Center, Boston), choréb wewnetrznych (Mayo
Clinic, Rochester) i embriologii (The Johns Hopkins Hospital
& Carnegie Institute, Baltimore). W latach 1963-1965 pra-
cowat z dr. Maurice’em Levem w Congenital Heart Disease
Research and Training Center w Chicago. Od roku 1965 do
czasu przejscia na emeryture pracowat w Children’s Hospi-
tal Medical Center w Bostonie na Uniwersytecie Harvarda,
zajmujac sie problematyka embriologii, patologii i kliniki
wad wrodzonych serca. Tworzac fundamenty nowoczesnej
patologii serca, pracowat z nestorami Swiatowej medy-
cyny, takimi jak: M. Ley, J. Criag, Ch. Janeway, H. Taussig,
A.Blalock, A. Nadas, R. Gross, A. Castafieda czy W. Norwood.

Rodzina Van Praaghéw pochodzi z Moraw (z Pragi)
i osiadta w Holandii w XVIII w. Pradziadek dr. Richarda Van
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Praagha, Willem Van Praagh, byt stynnym logopeda holen-
derskim, jednym z twércéw tej dziedziny nauki [1, 2]. Z jego
ustug korzystata m.in. angielska rodzina krélewska Wind-
sorow, ktorej cztonkowie borykali sie z wadami wymowy,
barwnie przedstawionymi w fascynujacej ekranizacji Toma
Hoopera ,Jak zostaé Krélem” (ang. The King’s Speech) [3],
nagrodzonej w 2011 r. czterema Oscarami. Cho¢ dziadek
i ojciec Richarda Van Praagha byli maklerami gietdowymi
w Londynie (tym razem w Anglii), nie uchronito to rodzi-
ny przed wptywami wielkiego kryzysu z lat 20. XX w. Aby
moc studiowaé, Richard musiat zarabia¢. Razem z bratem
lanem, ktéry réwniez jest lekarzem (ginekologiem potozni-
kiem w Nowym Jorku), pracowat jako pomocnik grabarza,
a nastepnie jako grabarz na najwiekszym cmentarzu w To-
ronto (Mount Pleasant Cemetery). Zajmowat sie réwniez
budowa drég, mostéw, tam i kanatéow. Byt kierowca smie-
ciarki, a po wojnie operatorem buldozera. Ponadto, w tym
okresie, zostat mistrzem Kanady w sprzedazy akwizycyjnej
miotet firmy Fuller [4].

Jak sam twierdzi, praca naukowa to jego mitos¢. Jego
fundamentalne i najistotniejsze dzieto Segmental approach
to congenital heart disease od 1972 r. trwale zmienito rozu-
mienie i klasyfikacje wad wrodzonych serca. Praca — szcze-

Ryc. 1. Profesor Richard Van
Praagh w trakcie wyktadu
dotyczacego patologii wad
serca

(archiwum prywatne

dr. n. med. ). Kotcza)
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gélnie istotna z punktu widzenia chirurgbw — pomogta
poja¢ mechanizmy morfogenezy serca i stanowita drogo-
wskaz podczas korekcji, zwtaszcza ztozonych wad. Idea ta
utatwita réwniez komunikacje w Swiecie profesjonalistow
zajmujacych sie diagnostyka i leczeniem dzieci z wrodzo-
nymi wadami serca. Jako fenomenalny nauczyciel w swoje
wyktady dotyczace patologii serca angazowat umyst i cia-
to. Znany jest z umiejetnosci pantomimicznego, a nawet
dramatycznego ukazywania (odgrywania) poszczegélnych
wad serca (ryc. 1.). Niemal przez cate zycie zawodowe pra-
cowat nad ,,Patologia wad wrodzonych serca” (Pathology
of congenital Heart Malformations). Wielotomowe dzieto,
ktore — jak twierdzit — jest na ukonfczeniu, ma sie ukazac
w druku w 2011 r. W 2010 r. skoriczyt 80 lat. Nie przeszkodzi-
to mu to z wielkim entuzjazmem i naukowa pasja w czyn-
nym udziale w organizowanym przez Krakowska Klinike
Kardiochirurgii Dzieciecej CM UJ 2" Workshop on congeni-
tal Heart Disease (ryc. 2.).

Druga Jego mitoscia byta zona Stella Zacharioudaki, Gre-
czynka i pierwsza studentka dr. Van Praagha. Wraz z nig oraz
z dr Masahiko Ando w 1970 r. zatozyt w Bostonskim Szpi-
talu Dzieciecym Cardiac Registry — uchodzace za najlepsze
w Swiecie laboratorium patologii serca, szczycace sie naj-
wieksza, zawierajaca wszystkie spotykane wady wrodzone
serca, kolekcja pieczotowicie przygotowanych i opisanych
preparatéw. Niezyjaca od 2006 r. Stelle poznat na zjezdzie
uczniéw dr Hellen Taussig, gdy po wyktadzie podeszta do
niego ,,z ogromnymi, bragzowymi oczami i zaczeta zadawac
bardzo inteligentne pytania...”. Van Praaghowie, obok wyja-
$nienia anatomii, morfogenezy, diagnostyki i leczenia wielu
wad serca, odkryli 13 nieznanych dotad wrodzonych defek-
téw oraz opisali 5 nowych procedur kardiochirurgicznych.

Ereer

Zainteresowania pozazawodowe dr. Van Praagha to:
skauting, gra na pianinie, gimnastyka (ulubiona ewolucja:
salto w przdd), kajakarstwo, narciarstwo, tenis i koszykéw-
ka. Ulubiony sport to jednak debatowanie (/ love debating,
which is sort of team and individual sport).

Profesor Richard Van Praagh jest jednym z najwiekszych
autorytetébw w dziedzinie patologii wad wrodzonych serca.
Niemal wszyscy szefowie osrodkéw kardiologii i kardiochi-
rurgii dzieciecej w Polsce korzystali przez lata z Jego nieprze-
cietnej wiedzy, niespotykanego talentu dydaktycznego i nie-
spotykanej zyczliwosci dla swoich uczniéw i wychowankdw.

Prezentowany artykut prof. Van Praagha, ktéry w formie
rozbudowanej odzwierciedla tres¢ wyktadu wygtoszonego
przez autora w trakcie 2@ Krakow Workshop on Congenital
Heart Disease w Krakowie w 2010 r., stanowi fascynujaca
podréz poprzez ewolucyjne procesy ksztattowania sie ukta-
du krazenia u kregowcéw i odzwierciedlajacy je proces em-
briogenezy u cztowieka.

Wymiana gazowa w srodowisku wodnym, na wczesnych
etapach ewolucji, oparta byta na ekstrakcji tlenu przez po-
witoki zewnetrzne. Serce stanowito wéwczas beznaczynio-
w3, gabczasta sie¢ komoérek miesniowych, pomiedzy kto-
rymi sinusoidalnymi kanatami przeciskata sie krew bogata
w tlen. W trakcie ewolucji kregowcow gtdéwnym miejscem
wymiany gazowej staty sie skrzela. Serce, wskutek miesza-
nia sie krwi, stato sie chronicznie niedotlenione. Wraz ze
zmiang srodowiska wodnego na ladowe zaniknety skrzela,
wyksztatcity sie ptuca, krew utlenowana zostata catkowi-
cie oddzielona od krwi odtlenowanej i rozwineta sie prawa
komora pompujaca krew do ptuc. Ewolucji tej towarzyszyty
przeobrazenie struktury miokardium z gabczastej w zbita,
wyksztatcenie sie naczyh wiencowych w miejsce sieci sinu-

Ryc. 2. 2"@ Krakow Workshop on Congenital Heart Disease. Krakéw 2010 (archiwum prywatne dr. med. J. Kotcza)
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soidalnych kanatéw, zanik stozka (lejka) pod aorta i rozwoj
(ekspansja) podobnej struktury pod tetnica ptucna (Van
Praagh: embryonic aortic switch). Jednoczesny przebieg
tych proceséw na przestrzeni setek milionéw lat umozliwit
organizmom zywym oddychanie powietrzem i ekspansje
ladowa. Osiggniecia embriologii molekularnej ostatnich lat
potwierdzity przebieg proceséw filogenetycznych. Prawa
komora pojawia sie nieco p6Zniej w rozwoju embrionalnym
i pochodzi z zupetnie odrebnej linii komoérkowej, w poréw-
naniu z komorg lewg (powstajacg z przeksztatcajacej sie
komory pierwotnej w obrebie tzw. pierwszorzedowego pola
sercotworczego). Niedawno opisane tzw. drugorzedowe
pole sercotworcze, z ktérego pochodza komérki budujace
droge wyptywu cewy sercowej oraz prawg komore serca,
znajduje sie w okolicy mezodermy trzewnej otaczajacej
ogonowga cze$¢ gardta [5-7]. Opisujac te zjawiska, autor
w sposOb przejrzysty i jasny postuguje sie stworzonym
przez siebie systemem segmentalnego podejscia do kla-
syfikacji i morfogenezy wad serca, dodatkowo wyjasniajac
jego zawitosci. Tekst wzbogacony jest w zestaw skrupulat-
nie opisanych rycin, podnoszacych trudna do przecenienia
wartos¢ edukacyjna publikacji.

Polecamy koneserom jako lekture niezwykle atrakcyj-
na intelektualnie oraz wszystkim chcacym zdobyé wiedze
o podstawach morfogenezy i anatomii wad wrodzonych ser-
ca ze wzgledu na niezwykte walory dydaktyczne publikacji.
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Pathology is important because it makes it possible to
understand clinical diagnosis and corrective surgery.
Embryology is important because it makes it possible
to understand pathology.
Evolution is important because it makes it possible to
understand embryology and pathology.

R. Van Praagh

Opracowanie, na podstawie dostepne;j literatury, ma-
teriatow wtasnych oraz osobistych kontaktéw z dr. Van
Praaghiem, dr n. med. Jacek Kotcz, prof. Janusz Skalski,
Klinika Kardiochirurgii Dzieciecej CMU).

PiSmiennictwo
1. The Van Praagh Family Story. http://www.vp-it.com.au/vanpraagh/story/

main.htm

. http://www.vp-it.com.au/vanpraagh/images/page2/wvp3.jpg

. Cardiology Today vol.5. (12). Dec. 2007, 13-19.

. Cardiology Today vol.5. (10). Oct. 2007, 8-13 .

. de la Cruz MV, Gémez CS, Cayre R. The developmental components of the
ventricles: their significance in congenital cardiac malformations. Cardiol
Young 1991; 1: 123-128.

6. Mjaatvedt CH, Nakaoka T, Moreno-Rodriguez R, et al. The outflow tract of
the heart is recruited from a novel heart-forming field. Dev Biol 2001; 238:
97-109.

7. Waldo KL, Kumiski DH, Wallis KT, et al. Conotruncal myocardium arises
from a secondary heart field. Development 2001; 128: 3179-3188.

v A wN

25



