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Summary

In duct-dependent congenital heart diseases a newborn is able to survive until the
ductus arteriosus remains open. Duct-dependent cardiac lesions can be divided into
three subgroups: duct-dependent blood mixing (e.g. transposition of the great arter-
ies), duct-dependent pulmonary blood flow (e.g. pulmonary atresia, critical pulmo-
nary stenosis, critical tetralogy of Fallot) and duct-dependent systemic blood flow
(e.g. preductal coarctation of the aorta, critical aortic stenosis, hypoplastic left heart
syndrome). The treatment with Prostaglandin E1 significantly improved prognosis
in newborns with duct-dependent anomalies. Prostaglandin E1 maintains the ductus
arteriosus patency by relaxing its smooth muscle. During Prostaglandin E1 infusion
numerous side effects can occur: fever, respiratory distress, bradycardia or tachy-
cardia, diarrhea, exacerbation of the intracranial hemorrhage, leukocytosis, hyper-
kalemia, obstruction of gastric cardia. This is why the treatment with Prostaglandin
E1 requires constant monitoring of the newborn. In every newborn with suspected
duct-dependent congenital heart disease (based on central cyanosis and/or heart
failure) Prostaglandin E1 should be immediately started in neonatal departement.
This procedure helps to keep hemodynamic stability until the final diagnosis and the
qualification for surgery. The prognosis and the quality of life of children with these
congenital heart diseases improved substantially with the progress of the operational
techniques and innovative methods of interventional cardiology.
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Wprowadzenie do leczenia prostaglandyny E1 znacza-

Przewodozalezne wrodzone wady serca to takie, w ktorych
zycie dziecka jest uzaleznione od utrzymania droznosci przewo-
du tetniczego (naczynia, poprzez ktére w zyciu ptodowym krew
ptynie z tetnicy ptucnej do aorty, omijajgc tozysko ptucne).

Wyrdzniamy wady serca z przewodozaleznym mieszaniem
sie krwi, np. przetozenie wielkich pni tetniczych z przewodo-
zaleznym przeptywem ptucnym, jak: atrezja ptucna, skrajne
zwezenie zastawki ptucnej, skrajny zespot Fallota oraz wady
serca z przewodozaleznym przeptywem systemowym, np.
nadprzewodowa koarktacja aorty, krytyczne zwezenie za-
stawki aortalnej, zespot niedorozwoju lewego serca.
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co wptyneto na poprawe rokowania noworodkéw z wadami
przewodozaleznymi. Prostaglandyna E1 jest hormonem roz-
szerzajacym naczynia krwionosne. Utrzymuje przeptyw przez
przewod tetniczy poprzez rozkurcz btony miesniowej. W kaz-
dym przypadku podejrzenia wady przewodozaleznej ciagty
wlew dozylny prostaglandyny E1 nalezy niezwtocznie wtaczy¢
w oddziale noworodkowym. W trakcie leczenia moga wystapic
objawy uboczne: goraczka, ale takze zaburzenia oddychania,
przyspieszenie lub zwolnienie czynnosci serca, biegunka, na-
silenie krwawienia wewnatrzczaszkowego, leukocytoza, pod-
wyzszone stezenie potasu, przerost wpustu zotadka (1). Z tego
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wzgledu w czasie leczenia nalezy monitorowac stan noworod-
ka. Utrzymanie droznosci przewodu tetniczego pozwala na
ustalenie rozpoznania i przygotowanie noworodka do leczenia
zabiegowego. Czas prowadzenia wlewu nie przekracza wiec
zwykle kilkunastu dni. U wybranych pacjentéw (wczesniakdw,
noworodkdw z niska masa ciata) opisywano jednak dtugotrwate
podawanie wlewu prostaglandyny nawet do 152 dni (2). Celem
przedtuzonego leczenia byto uzyskanie przyrostu masy ciata
dziecka przed obcigzajagcym zabiegiem. U niektdrych dzieci
z przewodozaleznym przeptywem ptucnym alternatywnym
postepowaniem jest utrzymanie droznosci przewodu tetnicze-
go poprzez zatozenie do niego stentu podczas cewnikowania
serca (3). Zabieg ten pozwala na odstgpienie od koniecznosci
wykonywania operacyjnego zespolenia systemowo-ptucnego
w pierwszym etapie leczenia kardiochirurgicznego.

WADY SERCA Z PRZEWODOZALEZNYM
MIESZANIEM KRWI

Przelozenie wielkich pni tetniczych
(ang. transposition of the great arteries - TGA)

W przetozeniu wielkich pnitetniczych wystepuja niezgodne
potaczenia komorowo-naczyniowe: aorta odchodzi z prawej
komory serca, a pien ptucny z komory lewej. Aorta potozona
jest na prawo i do przodu w stosunku do tetnicy ptucnej (d -
TGA). Konsekwencja tej nieprawidtowosci anatomicznej jest
wytworzenie dwdch niezaleznych uktadow krazenia krwi:
krazenia duzego, w ktorym krazy krew odtlenowana, oraz
krazenia matego wtozysku, w ktérym krazy krew utlenowana.
Zycie noworodka z przetozeniem wielkich pni tetniczych jest
uzaleznione od potaczen pomiedzy duzym i matym krazeniem:
ubytku w przegrodzie miedzyprzedsionkowej, droznego
przewodu tetniczego czy ubytku w przegrodzie miedzykomo-
rowej. Bezposrednio po urodzeniu krew miesza sie zaréwno
na poziomie przedsionkdw, jak i wielkich pni tetniczych,
natomiast catkowite zamkniecie sie tych potaczen w ciggu
pierwszych dni zycia prowadzi do zgonu noworodka.

Wada ta nie zaburza krazenia krwi w zyciu ptodowym, dla-
tego dzieci rodzg sie w dobrym stanie ogélnym. Sa to najcze-
Sciej donoszone noworodki, u ktorych w pierwszych godzinach
zycia ujawnia sie uogdlniona sinica. W prostym przetozeniu
wielkich pni tetniczych (bez towarzyszacych wad serca) nie
wystuchuje sie szmeru nad sercem. W przypadku wspdtist-
nienia ubytku w przegrodzie miedzykomorowej sinica moze
by¢ mniej nasilona, a w badaniu przedmiotowym stwierdza
sie szmer typowy dla ubytku. W obrazie radiologicznym klatki
piersiowej u noworodka z przetozeniem wielkich pnitetniczych
rysunek naczyniowy ptuc jest wzmozony, sylwetka serca ma
ksztatt jajowaty, a szyputa naczyniowa jest waska (tzw. jajko
na sznurku). Serce w czasie pierwszych dni zycia ulega szyb-
kiemu powiekszaniu sie. Zapis EKG jest niecharakterystyczny,
z odchyleniem osi serca w prawo i cechami przerostu prawe;j
komory serca, tak jak u zdrowego noworodka. Rozpozna-
nie ustala sie na podstawie badania echokardiograficznego
(ECHO-2D), ktdre jest rowniez podstawg do kwalifikacji do
leczenia kardiochirurgicznego. Badanie Echo-2D wykazuje
zgodne potfaczenia przedsionkowo-komorowe i niezgodne
potaczenia komorowo-naczyniowe. Naczynia przebiegaja
rownolegle z potozeniem aorty od przodu i po prawej stronie

w stosunku do tetnicy ptucnej. W badaniu echokardiograficz-
nym nalezy ocenic¢ potgczenia pomiedzy dwoma systemami,
droznos¢ przewodu tetniczego, obecnosc i wielkos¢ ubytku
miedzyprzedsionkowego i ewentualnie obecnos¢ ubytku
miedzykomorowego. Istotne znaczenie ma ocena morfologii
i czynnosci zastawki ptucnej, ktdra po korekcji wady bedzie
petnita funkcje zastawki aortalnej, wykluczenie nieprawi-
dtowych przyczepow nici Sciegnistych zastawki tréjdzielnej
U pacjentow z wspatistniejgcym ubytkiem w przegrodzie mie-
dzykomorowej, ocena ksztattu i parametréw czynnosciowych
lewej komory serca oraz przebiegu tetnic wiencowych.

Aktualnie echokardiografia ptodowa umozliwia rozpo-
znanie wady w okresie prenatalnym, co utatwia i przyspiesza
wiasciwe leczenie dziecka bezposrednio po urodzeniu. Rozpo-
znanie przetozenia wielkich pni tetniczych jest wskazaniem do
natychmiastowego wtaczenia statego wlewu prostaglandyny
E1. U pacjentdw, u ktdrych nie stwierdza sie swobodnego
przeptywu krwi na poziomie przedsionkdw, nalezy wykonac
zabieg atrioseptostomii balonowej (zabieg Rashkinda). Uzy-
skanie swobodnego mieszania sie krwina poziomie przedsion-
kow umozliwia przezycie dziecka do czasu wykonania operacji
kardiochirurgicznej (ang. arterial switch) (4), polegajacej
na potaczeniu proksymalnej aorty z ujSciem pnia ptucnego,
z rdwnoczesnym przeszczepieniem tetnic wiencowych do
~neoaorty” oraz potaczeniu proksymalnej tetnicy ptucnej
z ujSciem aortalnym. Operacja ta wykonywana jest w Polsce
od 1991 roku (5). Za optymalny wiek do zabiegu uwaza sie
8.-15. dobe zycia. W po6zniejszym okresie zycia, u dzieci z ni-
skim cisnieniem w lewej komorze, korekcja anatomiczna jest
wykonywana dwuetapowo. W pierwszym etapie zaktada sie
opaske na tetnice ptucna ,banding”, a po uzyskaniu wzrostu
cisnienia w lewej komorze opaske zdejmuje sie i przeszczepia
aorte i tetnice ptucna. W ztozonej postaci wady z towarzysza-
cym ubytkiem w przegrodzie miedzykomorowejizwezeniem
tetnicy ptucnej korekcje polegajacg na wewnatrzsercowym
potaczeniu lewej komory z aortg za pomoca taty oraz zewna-
trzsercowym potaczeniu prawej komory z pniem ptucnym,
najczesciej z uzyciem homograftu (operacja Rastelliego, REV
lub Nikaidoh), przeprowadza sie okoto 2. roku zycia. W przy-
padkach z duzym zwezeniem tetnicy ptucnej jako pierwszy
etap leczenia wykonuje sie zespolenie systemowo-ptucne.

Wraz z postepem technik chirurgicznych oraz opieki po-
operacyjnej rokowanie u dzieci z przetozeniem wielkich pni
tetniczych zmienito sie w sposob istotny. Aktualnie przezycie
15-letnie wynosi nawet 9o% (6), podczas gdy pod koniec lat
60. smiertelnos¢ w pierwszym roku zycia wynosita do 90%
(7). Smiertelno$¢ wezesna po operacjach w okresie noworod-
kowym wynosi ponizej 5%, a wyniki odlegte sg bardzo dobre
W osrodku tédzkim 97% pacjentow (badanych do 13 lat po
zabiegu) jest w bardzo dobrym stanie ogélnym, a ich rozwoj
nie odbiega od zdrowych rowiesnikow (5). Tylko okoto 6%
pacjentdw w czasie dalszej obserwacji wymaga reinterwen-
cji (6). Najczesciej stwierdzanymi powiktaniami po korekgji
anatomicznej s3 nadzastawkowe zwezenie tetnicy ptucnej,
poszerzenie opuszki zastawki aortalnej i niedomykalnosc
zastawki neoaorty. Przedmiotem zainteresowania wielu ba-
daczy jest ocena krazenia wienncowego w odlegtym okresie
po operacji anatomicznej i przeczepieniu ujs¢ wiencowych
w czasie zabiegu.

Nowa Pepiatria 1/2015



Przewodozalezne wrodzone wady serca

WADY SERCA Z PRZEWODOZALEZNYM
PRZEPLYWEM SYSTEMOWYM

Typ niemowlecy zweZenia cie$ni aorty
(nadprzewodowa koarktacja aorty - CoA)

Objawy niewydolnosci serca wystepuja juz w okresie
noworodkowym lub w pierwszych miesigcach zycia. Ze
wzgledu na wspotistnienie droznego przewodu tetnicze-
go moze nie by¢ typowych dla koarktacji objawdw: braku
lub stabo wyczuwalnego tetna na tetnicach udowych oraz
podwyzszonego cisnienia na koriczynach gornych. Moze
pojawiac sie sinica, szczegdlnie na korczynach dolnych
spowodowana prawo-lewym przeptywem krwi przez prze-
wad tetniczy. Szmer w okolicy przedsercowej zwykle jest
niecharakterystyczny, u okoto 50% noworodkéw szmeru
nie wystuchuje sie. Zamykajacy sie PDA jest przyczyna
narastania objawéw obrzeku ptuc, skapomoczu az do bez-
moczu, kwasicy metabolicznej i wstrzasu kardiogennego.
Pulsoksymetria, wykazuje obnizenie saturacji na konczynie
dolnejw poréwnaniu z konczyna gorna prawa i jest badaniem
przesiewowym w kierunku koarktacji aorty u noworodka. Jak
wynika z raportu Amerykanskiego Towarzystwa Kardiolo-
gicznego i Akademii Pediatrii czutos¢ badania w wykrywaniu
wrodzonych wad serca wynosi okoto 69,6%, a jego dodatnia
wartosc predykcyjna jedynie 47% (8). Prospektywne bada-
nia z udziatem duzych grup noworodkdéw dowodza jednak,
iz taczna ocena kliniczna i pulsoksymetryczna pozwala na
wstepne rozpoznanie przewodozaleznych wad serca u ponad
90% pacjentow (g, 10).

W obrazie radiologicznym wystepuje powiekszenie syl-
wetki serca, czesto cechy zastoju zylnego w krazeniu matym
lub obrzek ptuc. W EKG stwierdza sie cechy przerostu prawe;j
komory lub obu komor serca. Echokardiografia dwuwymiaro-
wa z badaniem przeptywdw krwi metoda doplerowska w wiek-
szosci przypadkow umozliwia rozpoznanie. Miejsce zwezenia
mozna uwidocznic z projekcji nadmostkowej i podmostkowe;.
Charakterystyczny jest stromy przebieg lewej tetnicy pod-
obojczykowej, a ponizej jej odejscia pierscieniowe lub na
dtuzszym odcinku (tubularne) przewezenie z postenotycznym
poszerzeniem aorty zstepujacej. W przypadku hipoplazjituku
odcinek pomiedzy lewg tetnica szyjna a tetnicg podobojczy-
kowa jest zwezony, do szerokosci ponizej 50% srednicy aorty
zstepujacej. Krzywa przeptywu krwi rejestrowana konwen-
cjonalna metoda doplerowska wydtuza sie na faze rozkurczu,
ale jesli przeptyw prawo-lewy przez przewdd tetniczy jest
zachowany, moze nie by¢ gradientu cisnienia skurczowego
w miejscu zwezenia. W przypadku watpliwosci diagnostycz-
nych wykonuje sie angiografie tomografii komputerowej lub
rezonansu magnetycznego lub aortografie.

Leczenie do czasu zabiegu operacyjnego ma na celu utrzy-
manie droznosci przewodu tetniczego poprzez ciggty wlew
prostaglandyny E1. W ciezkiej niewydolnosci serca stosuje
sie aminy katecholowe, oddychanie wspomagane, wyrow-
nywanie zaburzen gospodarki kwasowo-zasadowej. Zabieg
kardiochirurgiczny przeprowadza sie w trybie pilnym. Prefe-
rowang metoda leczenia chirurgicznego jest wyciecie miejsca
zwezenia i zespolenie koniec do konca (operacja Crafoorda).
U dzieci leczonych w okresie noworodkowym i niemowlecym
czesciej obserwuje sie nawrot zwezenia ciesni aorty. W le-
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czeniu nawrotu zwezenia ciesni aorty (rekoarkatcji) metoda
zwyboru jest angioplastyka balonowa. Leczenie przezskorne
metoda angioplastyki balonowej jest uzasadnione u nowo-
rodkéw w ciezkim stanie ogolnym, a takze w przypadku
wspotistniejacego krytycznego zwezenia zastawki aortalnej
(11). W tej grupie pacjentdw nawrot zwezenia ciesni aorty
pozostaje jednak istotnie wyzszy w pordwnaniu z pacjentami
leczonymi operacyjnie (12).

Krytyczne zweZenie zastawki aortalnej
(ang. aortic stenosis - AS)

Wystepuje u okoto 10% noworodkdw ze zwezeniem za-
stawki aortalnej. Stanowi zagrozenie zycia i wymaga szybkiej
interwencji. U tych noworodkdw czesto na skutek wspdtistnie-
jacej fibroelastozy wsierdzia dochodzi do powiekszenia jamy
lewej komory serca z obnizeniem jej kurczliwosci. Komora nie
generuje odpowiedniego cisnienia w czasie skurczu, zmniejsza
sie pojemnosc wyrzutowa, wzrasta cisnienie péznorozkurczo-
we, zmniejsza sie rzut serca i przeptyw wieficowy, co nasila
niewydolnos¢ lewej komory.

Objawy kliniczne u noworodka z krytycznym zwezeniem
zastawki aortalnej réznia sie od obrazu klinicznego wady
u dzieci starszych. Stwierdza sie stabo wyczuwalne tetno ob-
wodowe, obnizone cisnienie tetnicze, mozna nie wystuchiwad
charakterystycznego dla zwezenia zastawki aorty szmeru
skurczowego, wystepuja objawy niewydolnosci sercowo-od-
dechowej i nagte zgony.

W obrazie radiologicznym stwierdza sie réznego stopnia
powiekszenie sylwetki serca oraz objawy zastoju w ptucach.
W EKG cechy przerostu lewej komory wystepuja rzadko.

Badanie echokardiograficzne umozliwia rozpoznanie wady,
okreslenie morfologii zastawki (liczby ptatkdw, ich pogrubienie
i niepetne otwarcie w czasie skurczu komory), pomiar pierscie-
nia aortalnego i gradientu cisnienia skurczowego pomiedzy
lewa komorg serca (metoda Dopplera), ktdry w przypadkach
krytycznych moze by¢ bardzo niski z powodu zmniejszonego
rzutu serca (nie jest to kryterium kwalifikacji do leczenia), oce-
ne niedomykalnosci zastawki dwudzielnej, wielkosci i czynno-
scilewej komory serca. Rozpoznanie wady jest wskazaniem do
zastosowania ciggtego wlewu prostaglandyny Ez1, a nastepnie
do wykonania w trybie pilnym walwuloplastyki balonowej lub
(rzadko) chirurgicznej walwulotomii zastawki. W wiekszosci
osrodkow zabieg walwuloplastyki balonowej jest metoda
z wyboru w leczeniu noworodkdéw z krytycznym zwezeniem
zastawki aortalnej (13, 14). Do zabiegu kardiochirurgicznego
mozna zakwalifikowa¢ noworodka z zachowang czynnoscia
skurczowg lewej komory i trojptatkowa zastawka aortalna.
Walwuloplastyka balonowa zastawki aortalnej jest zabiegiem
paliatywnym, ratujacym zycie, ktory redukuje gradient cisnien
przez zastawke, ale czesto wigze sie z wytworzeniem niedo-
mykalnosci aortalnej. W przysztosci u dzieci tych zastawka
aortalna podlega wymianie na zastawke mechaniczna lub
biologiczna, homograft aortalny lub autograft ptucny (czyli
wtasng zastawke pnia ptucnego — operacja Rossa).

Operacja Rossa pozostawia dobrze funkcjonujaca za-
stawke aortalng, bez postepujacego wtdknienia, rosnaca
wraz z dzieckiem, nietrombogenna, a wiec niewymagajaca
leczenia przeciwkrzepliwego, ze znacznie mniejszym ryzykiem
zapalenia wsierdzia w porédwnaniu do zastawki mechanicznej,
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natomiast nalezy liczy¢ sie z koniecznosciag wymiany homo-
graftu ptucnego z powodu jego wapnienia.

W sSwietle badan wskazujacych na mozliwos¢ konwersji
skrajnego zwezenia zastawki aortalnej u ptodu w zespot nie-
dorozwoju lewego serca, w ostatnich latach wprowadzono
zabiegi interwencyjne w okresie prenatalnym (15). U ptoddw,
u ktorych przeprowadzono skuteczng walwuloplastyke, obser-
wowano prawidtowy rozwoj lewej komory, zastawki mitralnej,
aortalnej oraz tuku aorty.

Zespot niedorozwoju lewego serca
(ang. Hypoplastic Left Heart Syndrome - HLHS)

Podstawowym elementem anatomicznym zespotu jest
niedorozwoj lewej komory serca, ktdrej srednica wynosi
ponizej 50% normy. W skrajnych przypadkach komora moze
by¢ zarosnieta. Ponadto w zespole stwierdza sie utrudnienie
naptywu lub/i odptywu z hypoplastycznej lewej komory. W za-
leznosci od typu, moga wystapic: niedorozwdj lub zarosniecie
zastawki dwudzielnej, niedorozwdj lub zarosniecie zastawki
aortalnej, hypoplazja tuku i zwezenie ciesni aorty. Mozna
wyroznic 4 typy wady:

1. ze zwezeniem zastawki aortalnej i zwezeniem zastawki
dwudzielnej,

2. zzarosnieciem zastawki aortalnej i dwudzielnej,

3. z zaro$nieciem zastawki aortalnej i zwezeniem zastawki
dwudzielnej,

4. ze zwezeniem zastawki aortalnej i zaroSnieciem zastawki
dwudzielne;j.

Objawy kliniczne wady zwykle rozpoczynajg sie w pierw-
szych dobach po urodzeniu. Stwierdza sie blado-szare za-
barwienie powtok skdrnych lub sinice o miernym stopniu
nasilenia, moze by¢ styszalny szmer nad sercem. Przy zaburze-
niach przeptywu systemowego stwierdza sie ostabienie tetna
obwodowego, zmniejszonga diureze, objawy niewydolnosci
serca. Obraz radiologiczny narzaddw klatki piersiowej nie jest
charakterystyczny, serce z reguty jest nieznacznie powiekszo-
ne, przeptyw ptucny nieco zwiekszony. W EKG stwierdza sie
prawogram i cechy przerostu prawej komory serca. Badanie
echokardiograficzne na ogodt jest wystarczajace dla ustalenia
rozpoznania i oceny wszystkich elementéw anatomicznych
wady serca. W ostatnich latach wada jest najczesciej rozpo-
znawana prenatalnie na podstawie potozniczego badania
ultrasonograficznego lub badania echokardiograficznego
ptodu.

W badaniu Echo-2D nalezy ocenic stopien niedorozwoju
lewej komory, zmierzy¢ srednice pierscienia zastawki dwu-
dzielnej i aortalnej, oceni¢ ich droznos¢, oceni¢ morfologie
i Srednice tuku oraz ciesni aorty, przeptyw przez przegrode
miedzyprzedsionkowa i przewod tetniczy. Przeptyw na
poziomie przegrody miedzyprzedsionkowej jest koniecz-
ny dla odptywu krwi z lewego do prawego przedsionka.
Jesli przeptyw na tym poziomie jest ograniczony, czyli re-
strykcyjny, jest to hemodynamicznie korzystne dla utrzy-
mania podwyzszonego oporu naczyn ptucnych. Leczenie
zachowawcze polega na utrzymaniu droznosci przewodu
tetniczego poprzez ciggty wlew prostaglandyny E1 oraz na
utrzymaniu podwyzszonego oporu naczyn ptucnych do czasu
operacji, co umozliwia utrzymanie odpowiedniego przepty-
wu systemowego. Przede wszystkim nie wolno w tej wadzie

stosowac tlenoterapii, poniewaz tlen rozszerza naczynia
ptucne i obniza ich opor. Leczenie kardiochirurgiczne polega
na etapowych zespoleniach systemowo-ptucnych i operacji
typu Fontana.

U wiekszosci noworodkow pierwszym etapem leczenia
chirurgicznego jest operacja metoda Norwooda lub jej mo-
dyfikacja. Zabieg ten polega na bezposrednim potaczeniu
pnia ptucnego z tukiem aorty, zamknieciu dystalnego odcinka
pnia ptucnego ponizej odejscia tetnic ptucnych i zapewnieniu
doptywu do nich krwi przez zespolenie systemowo-ptucne
Blalock-Taussig lub komorowo-ptucne (prawa komora — pien
ptucny). W niektérych osrodkach kardiochirurgicznych no-
worodki z zespotem niedorozwoju lewego serca kwalifikuje
sie do przeszczepu serca. Bez leczenia chirurgicznego jest to
wada letalna.

Dzieki rozwojowi diagnostyki prenatalnej i mozliwosci
doktadnej oceny anatomii wady w okresie zycia wewnatrz-
macicznego u ptodéw z HLHS i restrykcyjnym ubytkiem
przegrody miedzyprzedsionkowej, mozliwe jest przeprowa-
dzenie zabiegu przeznaczyniowego in utero. Atrioseptostomia
balonowa in utero w tej grupie pacjentéw zmniejsza okoto-
porodowa umieralnosc¢ oraz poprawia parametry gazometrii
noworodka (16).

HLHS wciaz pozostaje wrodzona wada serca o najwyz-
szej Smiertelnosci. Zabiegi hybrydowe, polegajace na po-
taczeniu zabiequ przezskoérnego z operacyjnym, stanowia
szanse dla noworodkdéw z wieloma czynnikami ryzyka.
Celem zabiegdw hybrydowych jest unikniecie operacji
w krazeniu pozaustrojowym. Przyktadem pierwszego etapu
leczenia hybrydowego u noworodkéow z HLHS jest wykona-
nie bandingu prawej i lewej tetnicy ptucnej oraz atriosep-
tostomii balonowej i zatozenie stentu w celu utrzymania
droznosci przewodu tetniczego (17). U niektorych nowo-
rodkdéw z restrykcyjnym ubytkiem miedzyprzedsionkowym
w celu dekompresji lewego przedsionka implantowane sa
stenty (18).

WADY SERCA Z PRZEWODOZALEZNYM
PRZPELYWEM PLUCNYM

Zarosniecie pnia ptucnego (ang. pulmonary atresia — AP)

wystepuje w 2 postaciach anatomicznych:

— atrezja ptucna bez ubytku przegrody miedzykomorowej
(APIVS),

— atrezja ptucna z ubytkiem przegrody miedzykomorowej
(AP+VSD). Zmiany anatomiczne w tej wadzie s3 takie
same jak w zespole Fallota z zaroSnieciem pnia ptuc-
nego. W literaturze stosowane jest tez mianownictwo
w tej wadzie: zespot Fallota z atrezjg ptucna.

Atrezja ptucna (APIVS) bez ubytku przegrody
miedzykomorowej

Zaros$niecie moze dotyczy¢ zastawki, ale moze by¢ to
réwniez niedroznos¢ drogi odptywu prawej komory. Pien
ptucny moze by¢ dobrze rozwiniety, rzadziej hipoplastyczny.
Patologia dotyczy réwniez prawej komory serca, zastawki
tréjdzielnej i tetnic wiencowych.

Wyrdznia sie dwie postacie:

1. zmaty szczatkowa prawg komorga,
2. z prawidtowa wielkoscig prawej komory.
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Przewodozalezne wrodzone wady serca

Cecha charakterystyczna dla tej wady serca sg potaczenia
pomiedzy prawa komorg serca a tetnicami wienncowymi, tzw.
sinusoidy, ktdre umozliwiajg odptyw krwi z prawej komory
serca. Zastawka trojdzielna jest nieprawidtowa, jej ptatki sa
hipoplastyczne lub dysplastyczne. Pierscien zastawki naj-
czesciej jest rowniez hipoplastyczny, a jego srednica koreluje
z wielkoscig prawej komory serca. W obrazie klinicznym od
urodzenia wystepuje sinica i niewydolnos¢ serca. Zamykanie
sie przewodu tetniczego powoduje spadek saturacji i narasta-
nie sinicy. W badaniu przedmiotowym stwierdza sie unoszace
uderzenie prawej komory serca, pojedynczy drugi ton, szmer
skurczowo-rozkurczowy droznego przewodu tetniczego,
czasem szmer skurczowy niedomykalnosci zastawki trojdziel-
nej. W obrazie radiologicznym zwraca uwage bardzo skapy
rysunek naczyniowy ptuc, duze serce oraz wciecie w miejscu
pnia tetnicy ptucnej. W EKG stwierdza sie prawogram lub
normogram z cechami przerostu prawego przedsionka i lewe;j
komory serca.

Badanie echokardiograficzne pozwala na ocene morfologii
prawej komory serca, a badaniem dopplerowskim mozna
stwierdzi¢ brak przeptywu do tetnicy ptucnej, droznosc prze-
wodu tetniczego zaopatrujgcego w krew tozysko ptucne i pra-
wo-lewy przeptyw przez przegrode miedzyprzedsionkowsa.
W czasie cewnikowania serca rutynowo wykonuje sie zabieg
Rashkinda. Angiokardiografia prawokomorowa w potaczeniu
z aortografig umozliwia uwidocznienie sinusoid taczacych
prawa komore serca z tetnicami wiencowymi. W leczeniu
nalezy zastosowac ciggty wlew prostaglandyny E1. Leczenie
operacyjne jest obarczone duzym ryzykiem. Rodzaj zabiegu
ustala sie w zaleznosci od anatomii zwezenia, wielkosci prawej
komory serca i znaczenia sinusoid w krazeniu wiencowym
(korekcja w krazeniu pozaustrojowym z rekonstrukcjg drogi
odptywu prawej komory, walwulotomia chirurgiczna, laserowa
czy za pomoca fal o czestotliwosci radiowej lub w pierwszym
etapie zespolenie systemowo-ptucne, a nastepnie operacja
typu Fontana (19). Alternatywa dla zespolen systemowo-ptuc-
nych moga by¢ stenty zaktadane przezskérnie do przewodu
tetniczego (3).

Atrezja ptucna z ubytkiem przegrody
miedzykomorowej (AP+VSD)

W wadzie tej, podobnie jak w zespole Fallota wystepuje
duzy okotobfoniasty ubytek typu malalignment w przegrodzie
miedzykomorowej, aorta odchodzi nad ubytkiem, przegroda
stozka jest przemieszczona do przodu i do gory, obie komory
serca sg dobrze wyksztatcone. Zastawka ptucna jest zarosnie-
ta, moze wspotistnied atrezja pnia i hipoplazja tetnic ptucnych.
Tetnice ptucne moga faczyc sie ze soba i odchodzic od hipopla-
stycznego pnia ptucnego lub czesciej od droznego przewodu
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tetniczego. Nietaczace sie tetnice ptucne odchodzi¢ moga od
aorty wstepujacej, zstepujacej, od przewodu tetniczego lub od
tetnic odaortalnego krazenia obocznego. Charakterystyczne
dla tej wady jest ukrwienie ptuc z wielu zrodet poprzez tetnice
odaortalnego krazenia obocznego (MAPCAs — ang. major
aorto-pulmonary collateral ateries).

Obraz kliniczny zalezy od wielkosci przeptywu ptucne-
go. W przewodozaleznym typie wady wystepuje znaczna
sinica. Ostuchowo stwierdza sie pojedynczy drugi ton serca
oraz skurczowo-rozkurczowy szmer nad sercem. W obrazie
radiologicznym przeptyw ptucny moze byc¢ zmniejszony,
zwiekszony lub niesymetryczny. Sylwetka serca ma ksztatt
jak w zespole Fallota, przypomina but, z wcieciem w miejscu
pnia ptucnego. W okoto 50% przypadkow tuk aorty jest pra-
wostronny. W EKG stwierdza sie odchylenie osi elektrycznej
serca w prawo, cechy powiekszenia prawego przedsionka
i przerostu prawej komory serca. Badanie echokardiogra-
ficzne umozliwia ocene anatomii wewnatrzsercowej: ubytku
miedzykomorowego, stopnia dekstrapozycji aorty, funkcji
zastawki aortalnej, wielkosci komor serca, droznosci prze-
wodu tetniczego. Mozna zobrazowad hipoplastyczny pien
ptucny i poczatkowe odcinki tetnic ptucnych, oceni¢, czy
tacza sie one ze sobg, czy odchodzg od droznego przewodu
tetniczego. Doktadne przesledzenie odejscia tetnic ptucnych,
jeslinie sg ze soba pofaczone, moze byc trudne. W celu oceny
unaczynienia ptucnego wykonuje sie angiografie tomografii
komputerowej lub cewnikowanie serca z angiokardiografia.
W leczeniu noworodkow z przewodozaleznym typem wady
konieczne jest wtaczenie statego wlewu prostagaladyny
E1. Leczenie chirurgiczne jest wieloetapowe. W pierwszym
etapie wykonuje sie zespolenie systemowo-ptucne, rekon-
strukcje potaczenia prawej komory z tetnica ptucng, duze
kolaterale zamyka sie chirurgicznie lub interwencyjnie (20)
oraz przeprowadza sie chirurgiczng unifokalizacje. Ostatnim
etapem leczenia jest chirurgiczna korekcja wady.

PODSUMOWANIE

W podsumowaniu nalezy podkresli¢, ze u kazdego no-
worodka, u ktérego podejrzewa sie na podstawie objawow
klinicznych takich jak sinica i/lub objawy niewydolnosci serca,
przewodozalezng wrodzong wade serca nalezy w oddziale no-
worodkowym wiaczy¢ do leczenia wlew prostaglandyny E1, co
bedzie miato bezposredni wptyw na wydolnos¢ uktadu serco-
wo-naczyniowego noworodka i zapewni mu bezpieczerstwo
do momentu ustalenia wtasciwego rozpoznania i kwalifikacji
do dalszego leczenia zabiegowego. Wraz z postepem technik
operacyjnych iinnowacyjnych metod kardiologii interwencyj-
nej, rokowanie i jakosc zycia dzieci z wyzej opisanymi wadami
serca ulegto znaczacej poprawie.
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