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Zespó³ Fallota

Bohdan Maruszewski, Andrzej Kansy, Piotr Burczyñski

12.1. Wstêp i rys historyczny

Klasyczna definicja tetralogii Fallota pochodzi z 1888 roku a jej autor opi-
suje wrodzon¹ wadê serca, a w³a�ciwie szerokie spektrum anatomiczne, zawie-
raj¹ce cztery sk³adowe: ubytek przegrody miêdzykomorowej, aortê �je�dziec�
uchodz¹c¹ sponad tego ubytku i zaopatrywan¹ w krew przez obie komory serca,
zwê¿enie drogi odp³ywu i przerost prawej komory serca (1).

Tak opisany �zespó³ czworaczy� dzielony by³ nastêpnie na podtypy, jak na
przyk³ad: �trylogia Fallota� � bez stenozy p³ucnej, czy �pentalogia Fallota� �
z towarzysz¹cym ubytkiem w przegrodzie miêdzyprzedsionkowej (2, 3, 4).

Zarówno Van Praagh w Stanach Zjednoczonych, jak te¿ Anderson i Becker
w Europie, zgodzili siê, ¿e najistotniejsz¹ cech¹ anatomiczn¹ tetralogii Fallota
jest przemieszczenie czê�ci odp³ywowej przegrody miêdzykomorowej dog³owowo
i do przodu (parietal band wg Van Praagha). Powoduje to niedorozwój sto¿ka
podp³ucnego, ró¿nego stopnia zwê¿enie drogi wyp³ywu prawej komory serca oraz
du¿y, nierestrykcyjny ubytek w przegrodzie miêdzykomorowej (malalignment)
z aort¹ uchodz¹c¹ znad ubytku w ró¿nego stopnia dextropozycji (5, 6, 7, 8).

Van Praagh u¿ywaj¹c okre�lenia �monologia� (1970 r.) sk³ania siê raczej do
opisywania tetralogii z podkre�leniem dominuj¹cej roli niedorozwoju sto¿ka p³uc-
nego (8). Przemieszczenie przegrody sto¿ka powoduje, ¿e wychodzi ona z miej-
sca pomiêdzy odnogami beleczki przegrodowo-brze¿nej (trabecula septomargi-
nalis) i tworzy zwê¿enie podzastawkowe drogi wyp³ywu prawej komory, które
wraz z przerostem obu odnóg i wolnej �ciany prawej komory, decyduje o utrud-
nieniu w nap³ywie krwi do kr¹¿enia p³ucnego (ryc.1). Towarzyszy temu czêsto
obecno�æ nieprawid³owych, przeros³ych belek w �wietle prawej komory oraz prze-
rost i zw³óknienie wsierdzia (7, 8).

Tetralogia Fallota stanowi 10% wszystkich wrodzonych wad serca oraz 75%
wad siniczych u dzieci powy¿ej 2 roku ¿ycia (9, 10).

Pierwszym, który opisa³ cechy anatomiczne tetralogii Fallota, by³ Nicolaus
Steno w 1673 roku (10). W 1888 roku Etienne Fallot poda³ pierwszy anatomiczny
i kliniczny opis tej siniczej wady serca (maladie bleue), któr¹ nazwano odt¹d jego
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imieniem (1). Pierwszy polski opis wady o morfologii opisanej przez Fallota,
z doskona³ym opisem klinicznym i anatomopatologicznym, nale¿y do Oskara
Widmana i pochodzi z 1881 roku.

Na prze³omie lat 30. Hellen Taussig zaobserwowa³a, ¿e przetrwa³y przewód têt-
niczy, wspó³istniej¹cy z tetralogi¹ Fallota, zabezpiecza dziecko przed sinic¹ i napa-
dami anoksemicznymi (12). Doprowadzi³o to do zainspirowania Alfreda Blalocka
i wprowadzenia przez niego w 1944 roku zespoleñ systemowo-p³ucnych, jako kla-
sycznej, paliatywnej metody leczenia w wadach siniczych ze zmniejszonym prze-
p³ywem p³ucnym (5, 13, 14, 15). Klasyczne zespolenie Blalock-Taussig, polegaj¹ce
na wszyciu koñca têtnicy podobojczykowej do boku têtnicy p³ucnej, zosta³o stop-
niowo wyparte przez modyfikacjê, w postaci interpozycji protez naczyniowych,
g³ównie z politetrafluoroetylenu (PTFE � Gore-Tex�) (16). Zespolenie lewej têtni-
cy p³ucnej z aort¹ zstêpuj¹c¹ �bok do boku�, opisane przez Pottsa w 1946 roku,
zosta³o z czasem zarzucone ze wzglêdu na du¿¹ ilo�æ powik³añ (5, 17). Podobnie,
zespolenie �bok do boku� pomiêdzy aort¹ wstêpuj¹c¹ i praw¹ têtnic¹ p³ucn¹, wpro-
wadzone przez Waterstona w 1962 roku, nale¿y ju¿ dzi� do metod historycznych (18).
Zamkniêta infundibulectomia wg Brocka i Campbella wi¹za³a siê ze zbyt wysok¹
�miertelno�ci¹ (19). Niektóre o�rodki preferuj¹ ró¿ne rodzaje zespoleñ centralnych
uwa¿aj¹c, ¿e powoduj¹ one bardziej symetryczny rozwój têtnic p³ucnych (20, 8). Jed-
nak¿e wiêkszo�æ autorów uwa¿a zmodyfikowane zespolenie Blalock-Taussig, z u¿y-
ciem wstawki z Gore-Texu� za technikê paliatywn¹ z wyboru (5, 16, 20, 8, 21, 22).

Lillehei i Varco na Uniwersytecie Minnesota w USA, 31 sierpnia 1954 roku
dokonali pierwszej udanej korekcji tetralogii Fallota u 11-letniej dziewczynki,
z u¿yciem skrzy¿owanego kr¹¿enia (3). Pierwsz¹ korekcjê z u¿yciem oksygena-
tora przeprowadzono w Mayo Clinic w 1955 roku (23). W 1959 roku John Kirklin
wprowadzi³ ³atê przezpier�cieniow¹ (24).

W Polsce jedno z pierwszych doniesieñ na temat korekcji chirurgicznej te-
tralogii Fallota pochodzi z 1964 roku, z zespo³u profesora Jana Molla (25).

Ryc. 1. �Monologia� Fallota. Niedorozwój i przemieszczenie przegrody sto¿ka
Ao � aorta, IS � przegroda sto¿ka (infundibular septum), PA � têtnica p³ucna, TSM � beleczka
przegrodowo-brze¿na (trabecula septo-marginalis), VSD � ubytek miêdzykomorowy, OS � czê�æ

odp³ywowa przegrody miêdzykomorowej (outlet septum), * � droga odp³ywu prawej komory

Zespó³ Fallota
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Rastelli w 1965 roku zastosowa³ protezê naczyniow¹ dla po³¹czenia prawej
komory serca z têtnicami p³ucnymi w przypadku atrezji zastawki p³ucnej (26).
Dla unikniêcia niedomykalno�ci p³ucnej, w analogicznej sytuacji D. Ross, w 1966
roku, po raz pierwszy zastosowa³ homograft aortalny (27). Wprowadzenie przez
Barratt-Boyesa techniki g³êbokiej hipotermii z zatrzymaniem kr¹¿enia, spowo-
dowa³o obni¿enie wieku korekcji do okresu niemowlêcego oraz poprawê wyni-
ków (28, 29, 30, 31).

Zastosowanie przez Edmundsa (1976) korekcji przezprzedsionkowej spowo-
dowa³o dalsz¹ poprawê wyników wczesnych i odleg³ych (20, 32, 33).

W celu ograniczenia niedomykalno�ci zastawki têtnicy p³ucnej, w 1967 roku
Marchand wprowadzi³ now¹ technikê, polegaj¹c¹ na zastosowaniu jedno, lub
dwup³atkowej ³aty homogennej, w celu poszerzenia hipoplastycznego pier�cie-
nia p³ucnego (34). W ostatnich latach ukaza³y siê doniesienia na temat zadowa-
laj¹cych wyników po korekcji tetralogii Fallota w wieku noworodkowym (35).

12.2. Anatomia

Wa¿n¹ cech¹ tetralogii Fallota jest du¿a zmienno�æ i ró¿norodno�æ postaci
anatomicznych tej wady (1, 5, 6, 8, 36, 37). Ubytek w przegrodzie miêdzyko-
morowej (VSD) w 80% jest du¿ym, nierestrykcyjnym ubytkiem oko³ob³oniastym,
odp³ywowym. Mo¿e on zajmowaæ znaczn¹ czê�æ przegrody i byæ ubytkiem na-
p³ywowo-odp³ywowym. W rzadszych przypadkach, sto¿ek podp³ucny (conus sep-
tum, vs. infundibular septum) jest nieobecny i wówczas VSD ma po³o¿enie pod-
p³ucne (20, 38, 39). Z chirurgicznego punktu widzenia, najistotniejsze znacze-
nie ma charakter i stopieñ zwê¿enia podp³ucnego, inaczej zwanego zwê¿eniem
sto¿ka (infundibular stenosis) lub zwê¿eniem drogi odp³ywu prawej komory (right
ventricular outflow tract obstruction � RVOTO). Bardzo wa¿ny jest rozwój tak
zwanego �pier�cienia zastawki p³ucnej�, który nie istnieje w formie struktury
w³óknistej ale potocznie jest tak nazywany (6, 8).

12.2.1. Zastawka p³ucna

Zastawka p³ucna wykazuje cechy zwê¿enia u ok. 75% pacjentów. U ponad
60% jest ona dwup³atkowa. P³atki s¹ zwykle pogrubia³e, w 10% zw³óknia³e,
a spoid³a zro�niête, fibrotyczne i przyro�niête do wolnej �ciany pnia p³ucnego.
Je�li p³atki wystêpuj¹ jedynie w postaci w³óknistych guzków, z towarzysz¹c¹
hipoplazj¹ pier�cienia i znaczn¹ niedomykalno�ci¹ p³ucn¹, mamy do czynienia
z �zespo³em braku zastawki p³ucnej� (Absent Pulmonary Valve Syndrome). Sta-
nowi on odrêbn¹ grupê anatomiczn¹, patofizjologiczn¹ i kliniczn¹ i zostanie omó-
wiony w osobnym rozdziale. Zrost p³atków jest cech¹ do�æ sta³¹, podobnie jak
ich skrócenie i deficyt wolnego brzegu. Powoduje to �wci¹gniêcie� �ciany pnia
p³ucnego na wysoko�ci spoide³, nawet przy prawid³owo rozwiniêtym pier�cie-
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niu zastawkowym (ryc. 2). Mo¿e to wymagaæ poszerzenia pnia ³at¹. Czasami
zastawka ma charakter tak zwanego �rybiego pyszczka�, po³o¿onego ekscentrycz-
nie i jest dysplastyczna (tak zwana zastawka jednop³atkowa). Je�li zastawka
p³ucna jest ca³kowicie zaro�niêta (membranous valve), lub je�li zaro�niêcie drogi
odp³ywu prawej komory wystêpuje na jej d³ugim odcinku, mamy do czynienia
z tetralogi¹ Fallota z atrezj¹ p³ucn¹, która stanowi odrêbn¹ grupê anatomiczn¹,
patofizjologiczn¹ i kliniczn¹, czêsto z towarzysz¹cym wielo�ród³owym dop³ywem
krwi do p³uc (major aortopulmonary collateral arteries � MAPCA). Ta grupa
bêdzie stanowi³a przedmiot osobnego omówienia (5, 6, 20, 40, 41, 42)

Ryc. 2. Angiokardiografia: ciasne zwê¿enie zastawki
p³ucnej. Dobrze rozwiniête têtnice p³ucne

Strza³ka okre�la miejsce zwê¿onej zastawki p³ucnej

12.2.2. Pier�cieñ p³ucny

Jak wspomniano � nie istnieje w formie w³óknistej, jest jedynie obszarem
nazywanym z³¹czem komorowo-têtniczym (6, 8, 20). Spoid³a przyczepiaj¹ siê
do �cian pnia p³ucnego, natomiast podstawy p³atków � do miê�nia komory lub
przegrody miêdzykomorowej. W oparciu o normy ustalone przez Rowlatta i wsp.,
Pacifico i Kirklin wprowadzili pojêcie tak zwanej �najmniejszej, wystarczaj¹cej
�rednicy pier�cienia p³ucnego� (43, 44, 45, 46, 47). Dla celów praktycznych
zastosowali warto�æ �Z�. Oznacza ona ilo�æ odchyleñ standardowych, o któr¹
�rednica pier�cienia p³ucnego (pp) u danego pacjenta ró¿ni siê od warto�ci �red-
niej, w³a�ciwej dla tego pacjenta wed³ug tablic Rowlatta.

�rednica pp � �rednia warto�æ �rednicy pp
Z = 

      1 SD* �redniej �rednicy pp

Zespó³ Fallota

* SD = oddychanie standardowe
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Autorzy proponuj¹ akceptowanie warto�ci nie mniejszej od Z = �3. Warto�æ
mniejsza stanowi wskazanie do poszerzenia pier�cienia p³ucnego (20, 48).

12.2.3. Pieñ p³ucny

Podobnie jak pier�cieñ i zastawka, pieñ p³ucny jest zwykle mniejszy ni¿ u o-
sobników zdrowych. Jest to szczególnie wyra¿one w rozleg³ej dysplazji RVOT.
Pieñ p³ucny jest w tej postaci anatomicznej znacznie niedorozwiniêty, schowa-
ny z ty³u poza dominuj¹c¹ aort¹, pozostaj¹c¹ zwykle w znacznej dekstropozycji.
Skrócenie p³atków zastawki i �wci¹gniêcie spoide³� wraz z deficytem �ciany pnia
p³ucnego, powoduj¹ tak zwane zwê¿enie nadzastawkowe. Wystêpuje ono u oko-
³o 50% pacjentów (6, 8, 20).

12.2.4. Têtnice p³ucne

Lewa têtnica p³ucna stanowi zwykle kontynuacjê pnia p³ucnego, podczas
gdy prawa odchodzi od niego niemal pod k¹tem prostym. W miejscu rozga-
³êzienia (bifurcatio) tak¿e zdarzaj¹ siê zwê¿enia, czê�ciej po stronie lewej.
Zwê¿enie tworzy siê typowo w miejscu po³¹czenia z wiêzad³em têtniczym (6,
42). Ró¿ny stopieñ hipoplazji jednej lub obu têtnic p³ucnych obserwuje siê
u wiêkszo�ci pacjentów (49). Zdarzaj¹ siê równie¿ zwê¿enia zlokalizowane,
dotycz¹ce jednej lub obu têtnic. Ich ró¿ne postacie stwierdzono u 30% niemow-
l¹t z tetralogi¹ Fallota, czê�ciej jednak w atrezji têtnicy p³ucnej (20, 26, 27, 40,
41, 42, 50, 51, 52). Rzadkim zjawiskiem jest brak kontynuacji miêdzy praw¹
a lew¹ têtnic¹ p³ucn¹ (42, 53). Po stronie gdzie brak jest centralnego dop³ywu
krwi do p³uca, bywa on zapewniony albo przez dro¿ny przewód têtniczy, albo
przez naczynia kr¹¿enia obocznego � MAPCA (20). Wreszcie, w nielicznych
przypadkach, zdarza siê ca³kowity brak jednej têtnicy p³ucnej, czê�ciej po
stronie lewej (53).

Tak zwany wspó³czynnik McGoona, opisany przez Piehler i wsp. w 1980
roku, s³u¿y do oceny têtnic p³ucnych. Ich �rednica, mierzona w badaniu angio-
graficznym tu¿ przed rozga³êzieniem na têtnice p³atowe, jest porównywana ze
�rednic¹ aorty piersiowej na poziomie przepony. Têtnice p³ucne s¹ prawid³owej
wielko�ci, je�li wspó³czynnik McGoona wynosi 2,0 lub wiêcej. O ich istotnej
hipoplazji �wiadczy warto�æ poni¿ej 0,8 (54). Index Nakata jest to suma pól
poprzecznego przekroju têtnic p³ucnych, równie¿ tu¿ przed ich podzia³em, w re-
lacji do powierzchni cia³a w m2. Warto�æ prawid³owa wynosi 330±30 mm2/m2.
Hipoplazjê têtnic p³ucnych rozpoznajemy przy warto�ci mniejszej lub równej 150
(55) (ryc. 3).
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12.2.5. Dekstropozycja aorty

Stopieñ dekstropozycji aorty i jej rotacji zale¿y od niedorozwoju sto¿ka p³uc-
nego i przemieszczenia czê�ci odp³ywowej przegrody miêdzykomorowej. Rota-
cja aorty powoduje, ¿e podstawa p³atka niewieñcowego zastawki aortalnej, zostaje
przemieszczona nad górny brzeg VSD i oddala siê od p³atka mitralnego zastaw-
ki dwudzielnej. Podobnie p³atek prawy przemieszcza siê ponad przednio-górny
brzeg VSD. Doprowadza to do przerwania ci¹g³o�ci aortalno-dwudzielnej.
Dekstropozycja powy¿ej 50% oraz/lub przerwanie ci¹g³o�ci aortalno-dwudziel-
nej wystarczaj¹, wed³ug niektórych autorów (Barratt-Boyes), do rozpoznania odej-
�cia obu wielkich naczyñ z prawej komory serca (DORV). Kirklin uwa¿a, ¿e dla
takiej klasyfikacji wady, konieczna jest dekstropozycja wiêksza ni¿ 90% (20, 45).
Wiêkszo�æ autorów analizuje wspólnie ca³e spektrum anatomiczne tetralogii
Fallota, w³¹czaj¹c postacie o skrajnym stopniu dekstropozycji aorty (6, 20, 45).

Ryc. 3. Angiokardiografia: skrajnie hipoplastyczne têtnice p³ucne

Zespó³ Fallota
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12.2.6. Lewa komora serca

Grubo�æ �ciany lewej komory jest zwykle prawid³owa, natomiast zmienna jest
jej pojemno�æ. W skrajnych postaciach objêto�æ pó�norozkurczowa mo¿e byæ
istotnie zmniejszona (56, 57, 58). W rzadkich przypadkach lewa komora bywa
hipoplastyczna. Graham proponuje przyj¹æ warto�æ 30 ml/m2 jako graniczn¹ przy
kwalifikacji do korekcji chirurgicznej (59).

Patomechanizm niedorozwoju lewej komory w tetralogii Fallota jest z³o¿o-
ny i polega, z jednej strony, na zmniejszeniu powrotu krwi z p³uc do lewego
przedsionka i lewej komory, a z drugiej � na wyrzucie krwi z prawej do lewej
komory i aorty wstêpuj¹cej. Anatomicznie umo¿liwia to �aorta je�dziec� ucho-
dz¹ca zponad du¿ego ubytku miêdzykomorowego (58). Funkcja skurczowa le-
wej komory pogarsza siê stopniowo wraz z wiekiem. Odpowiedzialne jest za to
przewlek³e niedotlenienie miê�nia sercowego i zachodz¹ce w nim zmiany w³ók-
niste (56, 57, 58, 60).

12.2.7. Têtnice wieñcowe

Têtnice wieñcowe w tetralogii Fallota s¹ zwykle poszerzone i maj¹ krêty
przebieg. Dotyczy to zw³aszcza prawej têtnicy wieñcowej i jej rozga³êzieñ. Zja-
wisko to narasta proporcjonalnie do wieku dziecka i stopnia przerostu prawej
komory. Du¿a ga³¹� sto¿kowa odchodz¹ca od prawej têtnicy wieñcowej czê-
sto krzy¿uje drogê odp³ywu prawej komory (20). U oko³o 5% dzieci lewa ga³¹�
przednia zstêpuj¹ca odchodzi od prawej têtnicy wieñcowej (20, 61). Ponadto
ca³a lewa têtnica wieñcowa mo¿e odchodziæ od prawej i wówczas krzy¿uje
przedni¹ �cianê drogi odp³ywu prawej komory. Opisano równie¿ przypadki
odej�cia prawej têtnicy wieñcowej od lewej oraz lewej têtnicy wieñcowej od
têtnicy p³ucnej (20).

12.2.8. Klasyfikacja anatomiczna

Kirklin i Barratt-Boyes dokonali podzia³u morfologicznego tetralogii Fallota
na 6 podstawowych typów, w zale¿no�ci od rodzaju zwê¿enia drogi odp³ywu
prawej komory (20, 45).
1. Izolowane zwê¿enie sto¿ka (podzastawkowe)

Dotyczy 26% pacjentów. Mo¿e wystêpowaæ w proksymalnym, �rodkowym lub
bezpo�rednio podzastawkowym odcinku sto¿ka. W dwóch pierwszych przy-
padkach czêsto powoduje wytworzenie tak zwanej �trzeciej komory� lub
�komory sto¿ka�. Pier�cieñ p³ucny jest prawid³owej wielko�ci a zastawka
p³ucna bywa dwup³atkowa. Zwê¿enie ma charakter lokalny, w p³aszczy�nie
poprzecznej (72%) lub tubularny (16%). Pieñ p³ucny nie jest zwê¿ony. Ten
rodzaj wady stanowi wskazanie do wczesnej, jednoetapowej korekcji o niskim
ryzyku, nawet w grupie noworodków i ma³ych niemowl¹t (35) (ryc. 4).
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2. Zwê¿enie sto¿ka i zastawki p³ucnej
Wystêpuje w ró¿nym stopniu u wiêkszo�ci pacjentów. U 26% sto¿ek i zastawka
s¹ zwê¿one, natomiast pier�cieñ p³ucny jest prawid³owy. Nisko zlokalizowa-
ne zwê¿enie sto¿ka jest w tym typie rzadsze ni¿ w izolowanym zwê¿eniu pod-
zastawkowym. Pieñ p³ucny mo¿e byæ w¹ski, ze zwê¿eniem nadzastawkowym
na poziomie spoide³, ale zwê¿enia w miejscu rozga³êzienia pnia s¹ bardzo
rzadkie.

3. Zwê¿enie sto¿ka i zastawki, z hipoplazj¹ pier�cienia p³ucnego
Ten typ wystêpuje u oko³o 16% pacjentów. Zwê¿enie sto¿ka najczê�ciej po-
³o¿one jest wysoko, tu¿ poni¿ej zastawki. Poza hipoplazj¹ pier�cienia i cia-
snym zwê¿eniem zastawkowym, czêsto wspó³istnieje rozleg³a hipoplazja pnia
a rzadziej têtnic p³ucnych.

4. Rozleg³a hipoplazja drogi odp³ywu prawej komory
Stwierdzana jest czêsto u niemowl¹t ze znaczn¹ sinic¹. Zastawka jest zwykle
dysplastyczna, czêsto dwup³atkowa o pogrubia³ych p³atkach i w¹skim, hipo-
plastycznym pier�cieniu. Pieñ p³ucny jest w¹ski, ze zwê¿eniem nadzastawko-
wym. U 30% dzieci wspó³istniej¹ zwê¿enia têtnic p³ucnych. Noworodki i nie-
mowlêta z tej grupy czêsto wymagaj¹ leczenia dwuetapowego.

5. Dominuj¹ce zwê¿enie zastawkowe
Jest to rzadka postaæ anatomiczna, z któr¹ czêsto wspó³istnieje hipoplazja pier-
�cienia i pnia p³ucnego. Zwê¿enie sto¿ka ma zwykle charakter ³agodny. Sto-
¿ek bywa cienko�cienny i têtniakowato poszerzony.

Ryc. 4. Angiokardiografia: ciasne, tubularne zwê¿enie podzastawkowe

Zespó³ Fallota
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6. Zaro�niêcie drogi odp³ywu prawej komory (atrezja p³ucna z VSD)
Atrezja wspó³istniej¹ca z tetralogi¹ Fallota dotyczy 15�20% pacjentów. Mo¿e
byæ zlokalizowana w okolicy podzastawkowej lub w samej zastawce (mem-
branous valve). Mo¿e jej towarzyszyæ ca³kowity brak lub skrajna hipoplazja
pnia p³ucnego. Przewód têtniczy czêsto pozostaje dro¿ny i stanowi jedyne lub
g³ówne �ród³o dop³ywu krwi do têtnic p³ucnych. Nierzadko, towarzysz¹ temu
brak komunikacji pomiêdzy têtnicami p³ucnymi, ich zwê¿enie oraz wielo-
�ród³owy dop³yw krwi do p³uc (MAPCA) (ryc. 5).
Nabyta atrezja p³ucna wystêpuje w oko³o 14% przypadków. Zwykle stanowi

powik³anie skrajnych postaci anatomicznych lub jest konsekwencj¹ uprzednio
wykonanych zespoleñ systemowo-p³ucnych. Zapobiega temu wczesna korekcja
wady lub wczesne paliatywne otwarcie drogi odp³ywu prawej komory.

Ryc. 5. Angiografia: atrezja RVOT + VSD + MAPCA�s

12.3. Wady towarzysz¹ce

S¹ one relatywnie rzadkie i wed³ug Kirklina i Barratt-Boyesa zosta³y przed-
stawione w korelacji ze �miertelno�ci¹ szpitaln¹ (tab. 1). Czê�æ wad towarzysz¹-
cych np.: mnogie ubytki miêdzykomorowe, wspólny kana³ przedsionkowo-ko-
morowy czy przetrwa³y przewód têtniczy, maj¹ istotny wp³yw na obraz klinicz-
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ny oraz mog¹ wp³ywaæ na modyfikacjê programu leczenia chirurgicznego, w za-
le¿no�ci od do�wiadczenia poszczególnych o�rodków.

Mnogie ubytki miêdzykomorowe 2,4 41

Ca³kowity kana³ przedsionkowo-komorowy 2,2 35

Przewód têtniczy 4,0 22

Odej�cie lewej t. wieñcowej od t. p³ucnej 0,1 0

Okienko aortalno-p³ucne 0,2 0

Zwê¿enie podzastawkowe aorty 0,4 50

Niedomykalno�æ aortalna 0,1 0

Nieprawid³owy sp³yw p³ucny czê�ciowy 1,0 0

Nieprawid³owy sp³yw p³ucny ca³kowity 0,1 100

Unroofed coronary sinus 0,6 33

Ostra niedomykalno�æ zastawki trójdzielnej 0,3 33

Dextrocardia 1 33

Situs inversus totalis 0,5 20

Zespó³ Ebsteina 0,1 0

Odej�cie prawej têtnicy p³ucnej od aorty 0,1 100

Tabela 1. Wady towarzysz¹ce tetralogii Fallota wg Kirklina N=918 (20)

Wada Czêsto�æ
wystêpowania %

�miertelno�æ
szpitalna %

12.4. Historia naturalna

Narastanie zwê¿enia drogi odp³ywu prawej komory, a co za tym idzie �
sinicy i policytemii jest zjawiskiem sta³ym. Coraz ciê¿sze i czêstsze napady
anoksemicze prowadz¹ do powik³añ neurologicznych i zgonów: 25% nieleczo-
nych niemowl¹t ginie w pierwszym roku ¿ycia, 40% dzieci do 3 roku, 70% do
10 lat i 95% chorych do 40 roku ¿ycia (4, 20, 45). G³ówn¹ przyczyn¹ zgonów
s¹ napady anoksemiczne.

U oko³o 25% dzieci nie obserwuje siê sinicy przy urodzeniu. Pojawia siê ona
i nasila w miarê up³ywu czasu i narastania zwê¿enia drogi odp³ywu prawej ko-
mory. Rosn¹ca desaturacja krwi têtniczej, sinica i policytemia prowadz¹ do sze-
regu powik³añ dotycz¹cych mikrokr¹¿enia p³ucnego (skrzepliny, zatory), zmniej-
szaj¹c i tak zredukowany przep³yw p³ucny (5, 20, 45). Powik³ania neurologicz-
ne wynikaj¹ z przewlek³ego lub ostrego niedotlenienia centralnego uk³adu ner-
wowego (CUN) oraz wysokiego hematokrytu. Do rzadkich powik³añ nale¿y nad-
ci�nienie p³ucne u dzieci z du¿ym kr¹¿eniem obocznym oraz niewydolno�æ lewo
i/lub prawokomorowa, spowodowana narastaj¹cymi zmianami wtórnymi w miê-
�niu sercowym, wynikaj¹cymi z jego niedotlenienia (4, 5). Taki przebieg histo-
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rii naturalnej tetralogii Fallota stanowi uzasadnienie jak najwcze�niejszej, rady-
kalnej korekcji chirurgicznej tej wady, co przy obecnym rozwoju kardiochirur-
gii niemowlêcia i noworodka oraz intensywnej terapii, jest mo¿liwe i bezpiecz-
ne ju¿ we wczesnym okresie niemowlêcym (32, 35).

12.5. Objawy i wskazania do leczenia

Obraz kliniczny zale¿y od stopnia zwê¿enia drogi odp³ywu prawej komory
i zmniejszonego przep³ywu p³ucnego. Ró¿ni siê on w zale¿no�ci od wieku dziecka
i zaawansowania zmian wtórnych, takich jak policytemia, upo�ledzenie rozwoju
psycho-ruchowego czy pó�ne powik³ania neurologiczne. Do najbardziej typowych
objawów klinicznych tetralogii Fallota nale¿¹ napady anoksemiczne oraz objaw
kucania.

12.5.1. Napady anoksemiczne

Wystêpuj¹ one zw³aszcza u niemowl¹t miêdzy 6 miesi¹cem a 2 rokiem ¿y-
cia. W obrazie klinicznym dominuje nasilona sinica, tachypnoe oraz zaburzenia
�wiadomo�ci, od niepokoju, a¿ po g³êbok¹ utratê przytomno�ci. Mog¹ wyst¹piæ
drgawki oraz trwa³e uszkodzenie CUN na skutek niedotlenienia. Napad typowo
wystêpuje rano, po obudzeniu dziecka, trwa od kilku minut do wielu godzin.
Mo¿e byæ tak¿e spowodowany wysi³kiem lub stresem. Jedna z teorii postuluje
patomechanizm napadu polegaj¹cy na zaci�niêciu sto¿ka podp³ucnego. Towarzy-
szy temu znikniêcie szmeru skurczowego, zmniejszenie przep³ywu p³ucnego,
wzrost przecieku prawo-lewgo i spadek utlenowania krwi têtniczej. W nastêpstwie
dochodzi do rozszerzenia naczyñ têtniczych, spadku oporu obwodowego i dal-
szego wzrostu przecieku prawo-lewego na poziomie VSD. Niedotlenienie tka-
nek i kwasica metaboliczna powoduj¹, poprzez stymulacjê hemoreceptorów
i o�rodka oddechowego, hiperwentylacjê. Istnieje równie¿ teoria, ¿e za hiperwen-
tylacjê odpowiedzialna jest niew³a�ciwa wra¿liwo�æ o�rodka oddechowego, co
przy sztywnej restrykcji nap³ywu krwi do p³uc, daje odwrotny efekt, ni¿ u ludzi
zdrowych i pog³êbia napad (5, 9, 62).

12.5.2. Objaw kucania

Objaw ten wystêpuje u dzieci ze znaczn¹ sinic¹. U niemowl¹t jego odpowied-
nikiem jest podkurczanie i krzy¿owanie koñczyn dolnych. Zwiêkszenie oporu
obwodowego, przy jednoczesnym zwiêkszonym powrocie krwi ¿ylnej do prawego
serca, powoduje mniejszy przeciek prawo-lewy przez VSD i zwiêkszenie prze-
p³ywu p³ucnego. W efekcie utlenowanie krwi têtniczej ro�nie (5, 63).
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12.5.3. Podzia³ kliniczny

Shinebourne zaproponowa³ podzia³ kliniczny przyjmuj¹c za g³ówne kryterium
stopieñ nasilenia zwê¿enia w drodze odp³ywu prawej komory w chwili urodze-
nia dziecka (5). W tym okresie postaæ anatomiczna wady jest najbardziej �czy-
sta�, bez zmian wtórnych, a z jej zaawansowania wynika zarówno nasilenie zmian
hemodynamicznych jak i obraz kliniczny. Jednocze�nie, ka¿de symptomatyczne
niemowlê (równie¿ noworodek) wymaga leczenia chirurgicznego wed³ug proto-
ko³u postêpowania przyjêtego w danym o�rodku.
1. Noworodki z ciasnym RVOTO od chwili urodzenia

W tej grupie objawy kliniczne wystêpuj¹ wcze�nie i s¹ nasilone. £agodziæ je
mo¿e obecno�æ przetrwa³ego przewodu têtniczego. Dominuj¹cym objawem jest
sinica. Niskie utlenowanie krwi têtniczej powoduje tachypnoe i wyrównaw-
cz¹ alkalozê oddechow¹. Sinica narasta w czasie p³aczu, karmienia i toalety
noworodka. Ten obraz kliniczny odpowiada na ogó³ ciê¿kim postaciom ana-
tomicznym z wrodzon¹ rozleg³¹ hipoplazj¹ RVOT, pnia i têtnic p³ucnych.
Zmusza on do wczesnej interwencji chirurgicznej. W wiêkszo�ci o�rodków ta
grupa noworodków i ma³ych niemowl¹t kwalifikowana jest do leczenia dwu-
etapowego. Wczesne zespolenie systemowo-p³ucne poprawia przep³yw p³uc-
ny, zmniejsza sinicê, obni¿a ryzyko niedotlenienia CUN i umo¿liwia dalszy
rozwój niemowlêcia.

2. Noworodki z umiarkowanym RVOTO od chwili urodzenia
U wiêkszo�ci, w chwili urodzenia nie wystêpuje sinica ani duszno�æ. Rozpo-
znanie stawiane jest na podstawie g³o�nego szmeru skurczowego, a pojawie-
nie siê i stopniowe narastanie sinicy zale¿y od narastania zwê¿enia podzastaw-
kowego, a nie od stopnia dekstropozycji aorty. Proces ten zwykle ma miejsce
miêdzy 6 a 18 miesi¹cem ¿ycia. G³o�ny szmer skurczowy pochodz¹cy ze
zwê¿onej drogi wyp³ywu prawej komory mo¿e byæ brany, u poza tym asymp-
tomatycznego, dobrze rozwijaj¹cego siê niemowlêcia, za szmer VSD. £agod-
na pocz¹tkowo sinica pojawia siê jako krótkotrwa³y epizod w czasie p³aczu
lub karmienia. Staje siê ona widoczna kiedy ilo�æ odtlenowanej hemoglobiny
w krwi têtniczej przewy¿sza 5g%. Mo¿e byæ to niezauwa¿alne przy zdarza-
j¹cej siê w tym wieku niedokrwisto�ci. Sinica jednak narasta wraz z narasta-
niem zwê¿enia podp³ucnego i ro�nie prawdopodobieñstwo wyst¹pienia napa-
du anoksemicznego. W tym okresie mo¿e pojawiæ siê objaw kucania, zw³asz-
cza po wysi³ku. Rozwój techniki chirurgicznej, kr¹¿enia pozaustrojowego oraz
intensywnej opieki oko³ooperacyjnej powoduje, ¿e coraz wiêkszy odsetek nie-
mowl¹t z tej grupy klinicznej kwalifikowany jest do wczesnej korekcji chi-
rurgicznej. Zapobiega to zmianom wtórnym w obrêbie prawej komory serca,
zwi¹zanym z przewlek³ym niedotlenieniem � jej w³óknieniu i przerostowi
wsierdzia oraz wp³ywa korzystnie na wczesne i odleg³e wyniki korekcji chi-
rurgicznej (20, 8, 32).

3. Noworodki z ³agodnym RVOTO od chwili urodzenia
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Objawy kliniczne s¹ sk¹pe. U niektórych niemowl¹t oprócz szmeru skurczo-
wego, pomiêdzy 4 a 6 tygodniem ¿ycia wystêpuj¹ objawy typowe dla wady
ze wzmo¿onym przep³ywem p³ucnym. Duszno�æ, opó�nienie rozwoju fizycz-
nego i brak sinicy sugeruj¹ rozpoznanie VSD. Wraz z narastaj¹cym przero-
stem prawej komory serca i zwê¿eniem podzastawkowym, ci�nienie w prawej
komorze wzrasta, co mo¿e doprowadziæ do odwrócenia przecieku i sinicy.
W tej grupie znajduj¹ siê niemowlêta z tak zwan¹ �ewolucyjn¹� postaci¹
tetralogii Fallota.
Wczesne rozpoznanie wady i szczegó³owa ocena anatomiczna, pozwalaj¹ na uzy-
skanie dobrego wyniku wczesnej korekcji chirurgicznej, ju¿ w pierwszych trzech
miesi¹cach ¿ycia. Podobnie jak w ³agodnych postaciach anatomicznych z po-
przedniej grupy, zapewnia to dobry odleg³y wynik leczenia chirurgicznego.

4. Tetralogia Fallota z wrodzon¹ atrezj¹ drogi wyp³ywu prawej komory serca
W skrajnych postaciach wada ta przypomina anatomicznie wspólny pieñ têt-
niczy. Charakterystyczny jest znaczny niedorozwój têtnic p³ucnych, wielo-�ró-
d³owy dop³yw krwi do p³uc � MAPCA. Obraz anatomiczny jest zmienny;
zale¿y od anatomii wewn¹trzsercowej i charakterystyki dop³ywu krwi do p³uc.
Zaawansowanej sinicy towarzyszyæ mog¹ objawy wzmo¿onego przep³ywu
p³ucnego i zwi¹zanej z nim niewydolno�ci kr¹¿eniowo-oddechowej. Strategia
postêpowania chirurgicznego zale¿y od anatomii wewn¹trzsercowej, rozwoju
têtnic p³ucnych oraz obecno�ci MAPCA. W postaciach z b³oniastym, zastaw-
kowym typem atrezji p³ucnej (membranous valve), pieñ p³ucny i têtnice p³ucne
wykazuj¹ zwykle mniejszy stopieñ hipoplazji. Wskazane jest wówczas jak naj-
wcze�niejsze otwarcie drogi odp³ywu prawej komory, czasami skojarzone z ze-
spoleniem systemowo-p³ucnym, umo¿liwiaj¹ce lepszy rozwój têtnic p³ucnych
i stwarzaj¹ce szansê na pe³n¹ korekcjê w wieku pó�niejszym. Skojarzone, wie-
loetapowe leczenie chirurgiczne i zabiegi interwencyjne, polegaj¹ce na za-
mkniêciu coilami naczyñ kr¹¿enia obocznego (MAPCA), mog¹ umo¿liwiæ
pe³n¹ unifokalizacjê kr¹¿enia p³ucnego i �korekcjê� wady. W wielu o�rodkach
podejmowane s¹ próby jednoetapowej wczesnej korekcji z wytwarzaniem têt-
nic p³ucnych z naczyñ kr¹¿enia obocznego (MAPCA), we wczesnym okresie
niemowlêcym.

5. Tetralogia Fallota z brakiem zastawki pnia p³ucnego (Absent Pulmonary Valve
Syndrome)
Grupa ta stanowi osobne zagadnienie patofizjologiczne i kliniczne. Wadzie tej
towarzysz¹ tak zwane �olbrzymie� têtnice p³ucne (czêsto powy¿ej 3 cm �red-
nicy u noworodka). Ju¿ w okresie p³odowym powoduj¹ one ucisk na drogi
oddechowe a z tego powodu niedorozwój tchawicy i g³ównych oskrzeli, po-
legaj¹cy na niewykszta³ceniu siê chrz¹stek tchawiczych. Po urodzeniu domi-
nuj¹ objawy ze strony górnych dróg oddechowych, takie jak: niedodma i ro-
zedma fragmentów mi¹¿szu p³ucnego, duszno�æ, okresowo narastaj¹ca niewy-
dolno�æ oddechowa, wymagaj¹ca oddechu zastêpczego. Przed podjêciem
decyzji chirurgicznej konieczne jest wykonanie pe³nego badania inwazyjne-
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go oraz angio-CT i/lub rezonansu magnetycznego, dla precyzyjnego zobra-
zowania uk³adu naczyñ i górnych dróg oddechowych (ryc. 6, 7).

Ryc. 6. Spiralna tomografia komputerowa: Absent Pulmonary Valve Syndrom: uci-
�niête oba oskrzela g³ówne (strza³ki)

Ryc. 7. Angiokardiografia: Absent Pulmonary Valve Syndrom: olbrzymie têtnice p³ucne
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Jedynym w³a�ciwym postêpowaniem, w tej niezwykle trudnej grupie nowo-
rodków i ma³ych niemowl¹t, jest wczesne leczenie chirurgiczne. Polega ono
na korekcji wady wewn¹trzsercowej, redukcji olbrzymich têtnic p³ucnych, li-
kwiduj¹cej ucisk na drogi oddechowe oraz po³¹czeniu zrekonstruowanych
têtnic p³ucnych z praw¹ komor¹ serca za pomoc¹ zastawkowego graftu naczy-
niowego (homograft, Contegra). Szczegó³y techniki chirurgicznej oraz wyni-
ki leczenia zostan¹ omówione w dalszej czê�ci rozdzia³u (patrz równie¿ roz. 22,
tom II, str. 335�341).

12.5.4. Badanie przedmiotowe

Sinica centralna wystêpuje u 75% dzieci. Skutkiem przewlek³ego niedotlenienia
tkankowego s¹ zmiany zachodz¹ce w pod�cielisku paznokci, powoduj¹ce wytworze-
nie siê tak zwanych palców �pa³eczkowatych�, nazywanych inaczej �pa³eczkami do-
bosza�, o kszta³cie paznokci przypominaj¹cym szkie³ka zegarkowe. Szmer skurczo-
wy wyrzutowy mo¿e, choæ nie musi byæ obecny, z maksimum w 2. i 3. przestrzeni
miêdzy¿ebrowej po lewej stronie mostka. Bywa on nies³yszalny przy g³êbokiej sinicy
i wysokim hematokrycie oraz u dzieci z atrezj¹ p³ucn¹. Zanika w trakcie napadu
anoksemicznego. Ci¹g³y szmer skurczowy s³yszalny nad polami p³ucnymi i od ty³u,
wzd³u¿ krêgos³upa, jest zwykle objawem obecno�ci du¿ych naczyñ kr¹¿enia obocz-
nego. Widoczne i wyczuwalne unoszenie prawokomorowe odpowiada narastaj¹ce-
mu przerostowi prawej komory serca, przy normalnym uderzeniu koniuszkowym.
Os³uchiwaniem serca stwierdza siê zwykle pojedynczy drugi ton lub, je�li sinica jest
nieznaczna, jego sk³adowa p³ucna bêdzie bardzo cicha. Szmery rozkurczowe, nie-
typowe dla tetralogii, mog¹ byæ objawem dro¿nego przewodu têtniczego, kr¹¿enia
obocznego, niedomykalno�ci aortalnej lub braku zastawki têtnicy p³ucnej. Charak-
terystyczne szmery ci¹g³e towarzysz¹ dro¿nym zespoleniom systemowo-p³ucnym.
Hepatomegalia mo¿e byæ wczesnym objawem niewydolno�ci kr¹¿enia, w przypad-
kach z rozwiniêtym kr¹¿eniem obocznym i wzmo¿onym przep³ywem p³ucnym.

12.6. Metody diagnostyczne

12.6.1. Badania laboratoryjne

Ciasnemu RVOTO towarzysz¹ � obni¿enie pO2 oraz niska saturacja krwi
têtniczej. Czasem obserwowana jest kwasica metaboliczna. U niemowl¹t policy-
temia jest do�æ rzadka. Pojawia siê natomiast niedokrwisto�æ. W miarê up³ywu
czasu policytemia i hematokryt wzrastaj¹ proporcjonalnie do zwê¿enia podp³uc-
nego. Czêsto stwierdzane s¹ zaburzenia w uk³adzie krzepniêcia takie jak: hemo-
liza z wyd³u¿onym czasem protrombinowym, obni¿enie stê¿enia czynników
V i VIII, fibrynogenu i p³ytek krwi. Obserwuje siê fibrynolizê z podwy¿szon¹ za-
warto�ci¹ produktów degradacji fibrynogenu (FDP). Trombocytopenii towarzy-
sz¹ ró¿ne postacie trombocytopatii (5, 9, 20, 62).
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12.6.2. Badanie radiologiczne klatki piersiowej

W przypadkach typowych, w projekcji przednio-tylnej, sylwetka serca ma
charakterystyczny kszta³t buta, z wciêciem w miejscu pnia p³ucnego Obraz p³uc
cechuje zmniejszony przep³yw p³ucny. W ³agodnych postaciach tetralogii sylwet-
ka serca mo¿e byæ zbli¿ona do normalnej a przep³yw p³ucny prawid³owy. Tetra-
logii mo¿e towarzyszyæ dekstrokardia lub situs inversus viscerum. Prawostron-
ny ³uk aorty wystêpuje u oko³o 30% dzieci. Wzmo¿ony przep³yw p³ucny suge-
ruje kr¹¿enie oboczne lub przetrwa³y przewód têtniczy. Wska�nik sercowo-p³ucny
jest zwykle podwy¿szony. Uniesienie koniuszka serca ku górze jest objawem
znacznego przerostu prawej komory (4, 5, 62, 64).

12.6.3. Badanie elektrokardiograficzne

U wiêkszo�ci dzieci dominuje miarowy rytm zatokowy z prawid³owym cza-
sem PQ. Sporadycznie wystêpuj¹ rytmy nadkomorowe lub wrodzony blok A-V
III stopnia. W 5�7% przypadków stwierdza siê czê�ciowy blok prawej odnogi
pêczka Hisa. U noworodka pocz¹tkowo zapis EKG mo¿e mie�ciæ siê w grani-
cach normy dla wieku. Na ogó³ jednak, u wiêkszo�ci z nich, w ci¹gu pierwsze-
go tygodnia po urodzeniu nie nastêpuje prawid³owe odwrócenie dodatnich za-
³amków R w odprowadzeniach prawokomorowych. O� elektryczna serca odchy-
lona jest w prawo od + 90 do +150 stopni, z towarzysz¹cym przerostem prawej
komory (wysoki za³amek R w odprowadzeniach przedsercowych prawokomoro-
wych oraz dominuj¹cy za³amek S w odprowadzeniach lewokomorowych).

12.6.4. Badanie echokardiograficzne

Echokardiografia 2-D z badaniem metod¹ Dopplera, w tym wizualizacja
z u¿yciem Dopplera kolorowego, mog¹ byæ wystarczaj¹ce do oceny i kwalifika-
cji do leczenia chirurgicznego typowych postaci tetralogii Fallota, zw³aszcza
u niemowl¹t bez atrezji têtnicy p³ucnej (8, 32, 65). Czê�æ autorów uwa¿a w dal-
szym ci¹gu, ¿e korekcja chirurgiczna powinna byæ poprzedzona badaniem inwa-
zyjnym (6, 20). Echokardiografia pozwala na precyzyjne zobrazowanie typowe-
go ubytku w przegrodzie miêdzykomorowej oraz stopnia dekstopozycji aorty,
mo¿e jednak nie wystarczyæ do rozpoznania mnogiego VSD. Poza zasiêgiem tej
metody pozostaj¹ dystalne odcinki têtnic p³ucnych, ich rozga³êzienia oraz nie-
prawid³owe odej�cia i przebiegi têtnic wieñcowych (65, 66, 67). Skrajne posta-
cie tetralogii Fallota, ze znaczn¹ hipoplazj¹ RVOT, niedorozwojem pier�cienia
p³ucnego, a zw³aszcza nieprawid³owymi têtnicami p³ucnymi i MAPCA, wyma-
gaj¹ diagnostyki inwazyjnej. Echokardiografia pozostaje metod¹ pierwszoplanow¹
w szczegó³owej ocenie po³¹czeñ przedsionkowo-komorowych, zw³aszcza przy
nieprawid³owych relacjach aparatu podzastawkowego zastawek przedsionkowo-
-komorowych do VSD (np. straddling tricuspid valve) (20, 66, 67, 68, 69).
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12.6.5. Cewnikowanie serca i angiokardiografia

Obecnie badanie angiograficzne w tetralogii Fallota najczê�ciej obejmuje
ventriculografiê prawostronn¹ oraz aortografiê. Ventriculografia lewostronna jest
równie¿ wykonywana wobec jakichkolwiek w¹tpliwo�ci, zw³aszcza dla wyklu-
czenia mnogich ubytków miêdzykomorowych. Prawostronna ventriculografia
w projekcji przednio-tylnej z odchyleniem dog³owowym oraz w projekcjach
bocznej a czasami tak¿e sko�nej, uwidacznia anatomiê prawej komory, têtnicy
p³ucnej, czasem tak¿e aortê (ryc. 8).

Ryc. 8. Angiokardiografia: ToF � ventriculografia prawokomorowa, projekcja g³owowo-ogonowa 20° (SU)

Zazwyczaj ca³a miê�niówka prawej komory jest przero�niêta. Przegroda sto¿-
ka przesuniêta jest do przodu, ku górze i na lewo, co widaæ najlepiej w projekcji
bocznej. Przero�niêt¹ beleczkê przegrodowo-brze¿n¹ najlepiej jest uwidoczniæ
w projekcji prawej sko�nej i przednio-tylnej. Pozwala to na ocenê rodzaju i stop-
nia zwê¿enia drogi wyp³ywu prawej komory. Projekcja prawa sko�na jest przy-
datna do oceny lokalizacji i wielko�ci VSD. W projekcji przednio-tylnej z od-
chyleniem dog³owowym oraz bocznej, oceniana jest wielko�æ pier�cienia p³uc-
nego oraz têtnic p³ucnych (ryc. 9). Jest to niezbêdne do zaplanowania leczenia
chirurgicznego, ewentualnej decyzji o przeciêciu pier�cienia p³ucnego oraz dla
prognozy pooperacyjnego stosunku ci�nieñ w prawej i lewej komorze serca.
Grupa z Birmingham opracowa³a metodê przewidywania pooperacyjnego stosun-
ku ci�nieñ w prawej i lewej komorze serca, na podstawie wymiaru têtnic p³uc-
nych w angiokardiografii. Prawid³owa warto�æ wynosi 0,4, przy najwy¿szej
akceptowanej 0,7 (20, 46, 70). Ocena têtnic wieñcowych w projekcji przednio-
-tylnej i bocznej, a czasem w prawej lub lewej sko�nej, dokonywana jest zwykle
w aortografii, gdy cewnik wprowadzony jest do aorty przez VSD. Odga³êzienia
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prawej lub lewej têtnicy wieñcowej mog¹ krzy¿owaæ RVOT, co komplikuje
wykonanie prawostronnej ventriculotomii. W skrajnych przypadkach zespo³u
Fallota zw³aszcza z towarzysz¹c¹ atrezj¹ têtnicy p³ucnej, wykonywana jest se-
lektywna kolateralografia, dla szczegó³owego zobrazowania od strony aorty,
wielo�ród³owego zaopatrzenia p³uc w krew. W przypadkach w¹tpliwych, dla
uwidocznienia lub potwierdzenia obecno�ci jednej z têtnic p³ucnych, kontrast
podawany jest wstecznie do ¿y³y p³ucnej od strony lewego przedsionka. Pomi-
mo rozwoju techniki echokardiograficznej, wydaje siê, ¿e we wszystkich przy-
padkach w¹tpliwych, w skrajnych postaciach anatomicznych, u wszystkich dzieci
z atrezj¹ zastawki têtnicy p³ucnej a tak¿e w zespole braku zastawki têtnicy p³uc-
nej, badania inwazyjne s¹ konieczne przy podejmowaniu decyzji co do czasu
i sposobu leczenia chirurgicznego. Zw³aszcza u pacjentów, u których planowa-
ne jest leczenie dwuetapowe, a wiêc wówczas gdy warunki anatomiczne s¹ nie-
korzystne lub objawy kliniczne pojawiaj¹ siê wcze�nie, konieczne jest wykona-
nie pe³nego badania inwazyjnego przed planowanym zespoleniem systemowo-
-p³ucnym. W wiêkszo�ci o�rodków (dotyczy to równie¿ Instytutu �Pomnik-
Centrum Zdrowia Dziecka� IPCZD), ka¿dy pacjent przed drugim etapem lecze-
nia wykonywane ma badanie inwazyjne. Ta strategia postêpowania przynios³a
znaczn¹ poprawê wyników leczenia w ostatnim dziesiêcioleciu.

Ryc. 9. Angiokardiografia: ToF � ventriculografia prawokomorowa, RAO.
Zwê¿enie RVOT, hipoplazja pier�cienia p³ucnego
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12.7. Leczenie operacyjne

12.7.1. Wskazania do leczenia chirurgicznego

Rozpoznanie tetralogii Fallota stanowi a priori wskazanie do leczenia chi-
rurgicznego lub interwencji kardiologicznej. Wynika to z historii naturalnej tej
wady oraz wyników leczenia chirurgicznego uzyskiwanych obecnie w ka¿dej
grupie wiekowej. Spraw¹ dyskusyjn¹ pozostaje wybór czasu i metody leczenia,
decyzja co do leczenia jedno lub dwuetapowego oraz wiek w chwili wykonania
ostatecznej korekcji wady. Dyskusyjne pozostaj¹ równie¿ wskazania do korek-
cji elektywnej u noworodków i sk¹poobjawowych niemowl¹t w pierwszych
3 miesi¹cach ¿ycia. Decyzje chirurgiczne musz¹ byæ oparte na wnikliwej ocenie
stanu klinicznego, znajomo�ci szczegó³ów anatomicznych, wiedzy dotycz¹cej
czynników ryzyka, wyników wczesnych i odleg³ych uzyskiwanych w ka¿dym
o�rodku. Je�li rozpoznanie ma miejsce u symptomatycznego noworodka lub nie-
mowlêcia w pierwszych 3 miesi¹cach ¿ycia, wiêkszo�æ autorów sk³ania siê do
leczenia dwuetapowego i wykonania zespolenia systemowo-p³ucnego lub plastyki
balonowej zastawki têtnicy p³ucnej w pierwszym etapie. Niektórzy autorzy
postuluj¹ pierwotn¹ korekcjê niezale¿nie od wieku, nawet u noworodka (32, 35).
Zazwyczaj wy³¹czone s¹ z tego protoko³u noworodki i ma³e niemowlêta ze
znacznym niedorozwojem têtnic p³ucnych, wadami dodatkowymi lub w z³ym
stanie ogólnym.

Protokó³ kwalifikacji do leczenia chirurgicznego tetralogii Fallota w Klinice
Kardiochirurgii IPCZD zak³ada, ¿e noworodki i niemowlêta do 3 miesi¹ca ¿ycia
wymagaj¹ce leczenia chirurgicznego, kwalifikowane s¹ do leczenia dwuetapo-
wego z wykonaniem zmodyfikowanego zespolenia systemowo-p³ucnego typu
Blalock-Taussig, z interpozycj¹ wstawki z Gore-Texu� 4 mm po stronie prawej,
niezale¿nie od po³o¿enia ³uku aorty. Wyj¹tkowo, w przypadku hipoplazji lewej
têtnicy p³ucnej, zespolenie wykonujemy po stronie lewej w celu stymulacji jej
wzrostu. Dodatkowe wskazanie do leczenia dwuetapowego stanowi niedorozwój
lewej komory serca, oceniony echokardiograficznie na poni¿ej 70% normy.
W szczególnych przypadkach, przeciwwskazania do leczenia jednoetapowego
mog¹ stanowiæ: znacznego stopnia hipotrepsja, istotne opó�nienie rozwoju psy-
choruchowego, uszkodzenie neurologiczne lub wyniszczenie ogólne, zwi¹z-
ane z nawracaj¹cymi infekcjami. Metod¹ alternatywn¹ w stosunku do paliacji chi-
rurgicznej staje siê coraz czê�ciej interwencja kardiologiczna, polegaj¹ca na pla-
styce balonowej zastawki p³ucnej.

Wskazania do wczesnej jednoetapowej korekcji, dotycz¹ niemowl¹t po 3 mie-
si¹cu ¿ycia bez wad towarzysz¹cych oraz dodatkowych czynników ryzyka, nie-
wymagaj¹cych poszerzenia przezpier�cieniowego. W grupie niemowl¹t ze skrajn¹
postaci¹ tetralogii Fallota, wymagaj¹cych poszerzenia pier�cienia p³ucnego, pier-
wotna korekcja wykonywana jest z u¿yciem jednop³atkowej przezpier�cieniowej
³aty homogennej (monocusp) u ka¿dego symptomatycznego niemowlêcia po
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6 miesi¹cu ¿ycia. Wed³ug naszego do�wiadczenia pozwala to na implantacjê
monocuspu o �rednicy 12�14 mm i uzyskanie nowo wytworzonego pier�cienia
p³ucnego o �rednicy oko³o 18 mm. Noworodki oraz niemowlêta do 6 miesi¹ca
¿ycia, wymagaj¹ce przeciêcia pier�cienia p³ucnego, kwalifikowane s¹ do lecze-
nia dwuetapowego. Nawet w przypadkach skrajnych, uwa¿amy obecnie, ¿e
leczenie chirurgiczne powinno byæ zakoñczone przed ukoñczeniem 2 roku ¿y-
cia.

12.7.1.1. Wskazania do poszerzenia pier�cienia p³ucnego

Wobec niekorzystnych efektów liberalnego stosowania poszerzenia przezpier-
�cieniowego, zarówno w odniesieniu do wyników wczesnych jak i odleg³ych,
decyzja co do przeciêcia pier�cienia p³ucnego ma zasadnicze znaczenie klinicz-
ne (20, 71, 72, 73, 74, 75, 76, 77, 78, 79). Nieunikniona w tej sytuacji niedo-
mykalno�æ p³ucna powoduje zwiêkszon¹ �miertelno�æ szpitaln¹ oraz pogarsza to-
lerancjê wysi³ku w pó�nym okresie pooperacyjnym (78, 80, 81). Jednocze�nie,
podwy¿szone ci�nienie w prawej komorze, ma negatywny wp³yw na wyniki,
zarówno wczesne jak i odleg³e (2, 20, 21, 45, 46, 48, 55, 82, 83). Protokó³
zaproponowany przez Kirklina pozwala na przewidywanie pooperacyjnego sto-
sunku ci�nieñ skurczowych w komorach serca, w zale¿no�ci od �rednicy pier�cie-
nia p³ucnego, uzyskanej z jego pomiaru rozszerzad³em Hegara. Pomiaru doko-
nuje siê na zatrzymanym i zwiotczonym kardioplegicznie sercu, poprzez pod³u¿-
nie naciêt¹ drogê odp³ywu prawej komory, po wykonanej valvulotomii p³ucnej.
W oparciu o ryzyko zgonu w czasie 30 dni po operacji, Blackstone i Kirklin za-
proponowali, jako pocz¹tkow¹ warto�æ graniczn¹ pooperacyjnego stosunku ci-
�nieñ w komorach serca � 0,65. Wykazali równie¿, ¿e po operacji ci�nienie
w prawej komorze obni¿a siê stopniowo o oko³o 10% przed zamkniêciem most-
ka, o kolejne 10% w okresie pó�niejszym (20, 43, 44, 45, 46). Z tego wzglêdu
pojawi³a siê tendencja do akceptowania wy¿szego ci�nienia pooperacyjnego
w prawej komorze serca (pRV/pLV £ 0,85), co zmniejszy³o odsetek przecinania
pier�cienia p³ucnego. Proponowane kryterium � warto�æ �Z� nie mniejsza od �3,
mierzona na angiogramie przedoperacyjnym, powinno zapewniæ pRV do pLV
£ 0,7. Wiêkszo�æ publikowanych opracowañ podaje czêsto�æ przeciêcia pier�cie-
nia p³ucnego w grupie operowanych niemowl¹t pomiêdzy 50 a 70%. W materiale
Kliniki Kardiochirurgii IPCZD w latach 1981�2000, w�ród 780 wykonanych
korekcji tetralogii Fallota, poszerzenie przezpier�cieniowe wykonano u 35%
operowanych dzieci, w tym, w latach 1996�2000, u 60%. Metodê z wyboru
u niemowl¹t i ma³ych dzieci stanowi, wg naszego do�wiadczenia, zastosowanie
jednop³atkowej ³aty homogennej z homograftu p³ucnego. U dzieci starszych
implantujemy pe³en homograft p³ucny w pozycji anatomicznej, je�li mo¿liwe jest
zastosowanie graftu o �rednicy co najmniej 18 mm.
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12.7.2. Uwagi ogólne dotycz¹ce leczenia operacyjnego

Przed rozpoczêciem operacji operator powinien mieæ pe³n¹ �wiadomo�æ szcze-
gó³ów anatomicznych wady, a zw³aszcza:
a. Wymiarów i wszelkich stwierdzonych angiograficznie wrodzonych lub jatro-

gennych nieprawid³owo�ci dotycz¹cych têtnic p³ucnych.
b. Wymiarów pier�cienia p³ucnego, wyra¿onego w postaci, albo procentowego

deficytu pier�cienia w stosunku do normy, albo w postaci warto�ci Z, w za-
le¿no�ci od metody przyjêtej w danym o�rodku. Aczkolwiek ostateczna de-
cyzja chirurgiczna podejmowana jest przy stole operacyjnym, prawdopodo-
bieñstwo konieczno�ci przeciêcia pier�cienia p³ucnego powinno byæ okre�lo-
ne przed operacj¹.

c. Anatomii drogi odp³ywu prawej komory serca i stopnia jej przerostu (prok-
symalne zwê¿enia �ródkomorowe).

d. Stopnia dekstrapozycji aorty.
e. Rodzaju, wielko�ci (i ilo�ci) ubytków w przegrodzie miêdzykomorowej.
f. Anatomii têtnic wieñcowych.
g. Obecno�ci naczyñ kr¹¿enia obocznego (MAPCA).

Znajomo�æ tych elementów jest niezbêdna do ustalenia taktyki �ródoperacyj-
nej oraz pozwala w przybli¿eniu przewidzieæ pooperacyjny stosunek ci�nieñ
w prawej i lewej komorze serca.

Ponadto, konieczna jest znajomo�æ pozosta³ych elementów anatomii we-
wn¹trz- i pozasercowej, wad towarzysz¹cych oraz wszelkiej patologii dotycz¹-
cej innych uk³adów. Dane z wywiadu oraz wiedza na temat przeprowadzonych
uprzednio zabiegów chirurgicznych, nie tylko maj¹cych zwi¹zek z wad¹ serca,
mog¹ mieæ istotne znaczenie w planowaniu dostêpu chirurgicznego, kr¹¿enia po-
zaustrojowego i w przewidywaniach co do przebiegu pooperacyjnego. Wiedza ta
jest konieczna dla okre�lenia ryzyka operacji, przeprowadzenia rozmów z rodzi-
cami dziecka oraz uzyskania ich zgody na proponowane leczenie operacyjne.

12.7.3. Dostêp chirurgiczny i przygotowanie do operacji

W przypadku korekcji tetralogii Fallota, przygotowanie anestezjologiczne jest
podobne, jak we wszystkich operacjach wad wrodzonych serca w kr¹¿eniu po-
zaustrojowym. Uprzednio spremedykowany pacjent zostaje zaintubowany, znie-
czulony ogólnie, ma za³o¿ony bezpo�redni pomiar ci�nienia têtniczego krwi, jedn¹
lub dwie centralne linie ¿ylne, dostêp ¿ylny obwodowy oraz cewnik do pêche-
rza moczowego. Za³o¿one s¹ pomiary temperatur � nosowo-gard³owa, odbytni-
cza i skórna (optymalnie). Dziecko zostaje u³o¿one na plecach, z lekko uniesio-
n¹ klatk¹ piersiow¹, na materacu wodnym po³¹czonym z wymiennikiem ciep³a.
Dodatkowo za³o¿ony jest przezskórny, pulsoksymetryczny, pomiar saturacji krwi.

W przypadku zabiegu paliatywnego, niemowlê u³o¿one jest na boku przeciw-
nym do strony, po której wykonywana jest operacja, na wa³ku, z koñczyn¹ górn¹
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uniesion¹ ku górze i odpowiednio umocowan¹. Konieczny jest równie¿ bezpo-
�redni pomiar ci�nienia têtniczego krwi, linia ¿ylna centralna i obwodowa.

12.7.3.1. Zespolenie systemowo-p³ucne

Klatkê piersiow¹ otwieramy z ograniczonej torakotomii tylno-bocznej, na
wysoko�ci IV miêdzy¿ebrza. Po odsuniêciu p³uca i naciêciu op³ucnej �ciennej,
preparujemy têtnicê p³ucn¹ wraz z jej odga³êzieniami. Nastêpnie, w osklepku
odnajdujemy têtnicê podobojczykow¹ i preparujemy j¹ w kierunku pnia ramien-
no-g³owowego (po stronie prawej). Preferujemy wykorzystanie pnia ramienno-
g³owowego do wykonania interpozycji graftu z Gore-Texu�. Po za³o¿eniu kle-
mów naczyniowych, wykonujemy najpierw zespolenie proksymalne, staraj¹c
siê aby graft naciêty by³ sko�nie, co zapewnia mo¿liwie najwiêksz¹ powierzch-
niê nap³ywu od strony têtniczej. Têtnicê p³ucn¹ nacinamy pod³u¿nie na jej
grzbietowej powierzchni, mo¿liwie jak najdalej od ga³êzi górnop³atowej.
Unikamy zaciskania ga³êzi têtnicy p³ucnej co mo¿e powodowaæ ich pó�niej-
sze zwê¿enia. Zespolenie dystalne, podobnie jak proksymalne, wykonujemy
szwami ci¹g³ymi Prolene� 7-0. U noworodków i niemowl¹t do koñca pierw-
szego roku ¿ycia u¿ywamy graftów o �rednicy 3,5 oraz 4 mm. Po zdjêciu kle-
mów, kontroli hemostazy i za³o¿eniu drenu, klatkê piersiow¹ zamykamy szczel-
nie, warstwowo. Po operacji nale¿y unikaæ podwy¿szonych warto�ci hemato-
krytu powy¿ej 35%, albowiem mo¿e to sprzyjaæ wczesnej niedro¿no�ci zespo-
lenia (ryc. 10) (porównaj roz. 7, tom I).

Ryc. 10. Angiografia: niemowlê 5-miesiêcz-
ne. Stan po prawostronnym zmodyfikowa-
nym zespoleniu B-T (strza³ka) Gore-Tex 4
mm, wykonanym w wieku 10 dni
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12.7.3.2. Korekcja chirurgiczna

Po wykonaniu pod³u¿nej sternotomii po�rodkowej i subtotalnym usuniêciu
grasicy, osierdzie zostaje otwarte typowo a chirurg dokonuje wstêpnej oceny
anatomicznej, dotycz¹cej po³¹czeñ ¿ylno-przedsionkowych, komorowo-têtniczych
i anatomii têtnic wieñcowych. Wstêpna ocena anatomii têtnic p³ucnych mo¿e
wymagaæ ich wypreparowania. Je�li uprzednio wykonywany by³ zabieg palia-
tywny, zespolenie wymaga wypreparowania i przygotowania do zamkniêcia (np.
dwoma klipsami tantalowymi) przed rozpoczêciem kr¹¿enia zewn¹trzustrojowe-
go. Dotyczy to tak¿e przetrwa³ego przewodu têtniczego. Heparynizacja pacjen-
ta, sposób kaniulacji serca i wielkich naczyñ, s¹ typowe i nie ró¿ni¹ siê od
operacji innych wad wrodzonych w kr¹¿eniu pozaustrojowym. Stosujemy kaniu-
lacjê bezpo�redni¹ obu ¿y³ g³ównych (w naszym o�rodku kaniulami Pacifico);
odbarczenie lewokomorowe (tzw. vent) zak³adane jest poprzez lewy przedsionek
w miejscu uj�cia do niego ¿y³y p³ucnej prawej górnej.

12.7.4. Kr¹¿enie pozaustrojowe

U wszystkich operowanych dzieci stosujemy kr¹¿enie pozaustrojowe w umiar-
kowanej hipotermii 28 stopni, z ograniczon¹ hemodylucj¹ do hematokrytu oko-
³o 30% i oko³o 35% w okresie reperfuzji wieñcowej (R. Jonas). Protekcja miê-
�nia sercowego zapewniona jest za pomoc¹ kardioplegii krwistej (w niektórych
o�rodkach preferowana jest wy³¹cznie kardioplegia krystaliczna), z jednoczaso-
wym ch³odzeniem powierzchniowym lodowat¹ sol¹, bez stosowania krystalicz-
nego lodu, a okres niedokrwienia miê�nia sercowego (zakleszczenie aorty) ogra-
niczony jest jedynie do wykonania resekcji zwê¿enia w drodze wyp³ywu prawej
komory oraz zamkniêcia ubytku miêdzykomorowego. Wszelkie rekonstrukcje têt-
nic p³ucnych, jak równie¿ drogi odp³ywu prawej komory, wykonywane s¹ na bi-
j¹cym sercu, z zachowan¹ perfuzj¹ wieñcow¹. W czasie kr¹¿enia zewn¹trzustro-
jowego a czasem po jego zakoñczeniu, stosujemy zmodyfikowan¹ ultrafiltracjê
wed³ug M. Elliotta. W okresie reperfuzji stosujemy tak zwany �by-pass lewego
serca�, z pod³¹czeniem ventu lewokomorowego do linii ¿ylnej oraz ci¹g³ym
ssaniem z opuszki aorty (uprzednio za³o¿ona kaniula do kardioplegii).

Powy¿sza technika stosowana jest zarówno w celu odpowietrzenia lewej po-
³owy serca jak i odci¹¿enia objêto�ciowego lewej komory w okresie reperfuzji
wieñcowej.

12.7.5. Elementy korekcji chirurgicznej

Korekcja chirurgiczna tetralogii Fallota sk³ada siê z nastêpuj¹cych elementów:
a. Zniesienia zwê¿enia podzastawkowego z drogi odp³ywu prawej komory ser-

ca oraz istniej¹cych zwê¿eñ �ródkomorowych.
b. Uzyskania wystarczaj¹cego poszerzenia zastawki p³ucnej poprzez chirurgicz-

n¹ plastykê jej spoide³ i p³atków.
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c. Poszerzenia wszelkich zwê¿eñ pier�cienia, pnia p³ucnego, rozwidlenia oraz ga-
³êzi têtnic p³ucnych, w granicach dostêpno�ci chirurgicznej, to jest do wnêk p³uc.

d. Zamkniêcia ubytków wewn¹trzsercowych � miêdzykomorowego i miêdzy-
przedsionkowego.
Korekcja rozpoczyna siê od pod³u¿nej arteriotomii p³ucnej, w celu uwidocz-

nienia i oceny zastawki p³ucnej. Okre�lenia wymaga ilo�æ p³atków, ich podat-
no�æ i ruchomo�æ. Plastyka zastawki polega zwykle na mobilizacji p³atków
poprzez odciêcie i rozciêcie ich spoide³, czêsto przyro�niêtych do �ciany pnia
p³ucnego. Jest to niezbêdne do likwidacji zwê¿enia nadzastawkowego. U niemow-
l¹t z ³agodn¹ postaci¹ tetralogii Fallota, na tym etapie, poprzez zastawkê p³uc-
n¹, ocenia siê zwê¿enie w drodze odp³ywu prawej komory i wykonuje jego
resekcjê, która nastêpnie jest kontynuowana poprzez prawy przedsionek i zastaw-
kê trójdzieln¹ (korekcja przezprzedsionkowa). W wiêkszo�ci przypadków, na tym
etapie operacji, pod³u¿nym naciêciem otwieramy drogê odp³ywu prawej komo-
ry serca (sto¿ek p³ucny), w celu oceny i resekcji zwê¿enia podzastawkowego.
Obowi¹zuje zasada jak najmniejszej ventriculotomii, dla unikniêcia pooperacyj-
nej niewydolno�ci prawokomorowej i zaburzeñ rytmu. Przeros³e belki miê�nio-
we, spinaj¹ce przegrodê sto¿ka z przedni¹ �cian¹ prawej komory, s¹ przecinane
i czê�ciowo resekowane, podobnie belki le¿¹ce po lewej stronie przegrody sto¿-
ka. Pozwala to na mobilizacjê sto¿ka, poszerzenie wymiaru poprzecznego oraz
�wysoko�ci� drogi odp³ywu prawej komory, uwidocznienie ubytku miêdzykomo-
rowego oraz resekcjê belek miê�niowych le¿¹cych g³êbiej. Wyciêcia wymaga
tak¿e pogrubia³e blaszkowato wsierdzie, wy�cie³aj¹ce i spinaj¹ce drogê odp³y-
wu prawej komory, a¿ do zastawki p³ucnej. Na tym etapie, po wcze�niejszym
podaniu kardiopleginy, dokonuje siê pomiaru pier�cienia p³ucnego poszerzad³em
Hegara od strony sto¿ka p³ucnego. Na tej podstawie podjêta zostaje decyzja co
do ewentualnego przeciêcia pier�cienia p³ucnego (patrz wy¿ej). Ubytek miêdzy-
komorowy zamykany jest ³at¹ z tworzywa sztucznego, zwykle Dakronu, albo
poprzez ventriculotomiê, albo te¿ (czê�ciej) poprzez prawy przedsionek i zastawkê
trójdzieln¹. Coraz wiêksze ograniczanie wskazañ do ventriculotomii prawostron-
nej, wobec coraz m³odszego wieku operowanych pacjentów powoduje, ¿e coraz
wiêksza ilo�æ operacji wykonywana jest poprzez zastawkê trójdzieln¹. Zamkniêcia
ubytku miêdzykomorowego dokonujemy najczê�ciej przy u¿yciu szeregu poje-
dynczych szwów materacowych na podk³adkach (w niektórych o�rodkach sto-
sowany jest z powodzeniem szew ci¹g³y). Bardzo rzadko, jedynie u najm³odszych
niemowl¹t stosujemy szwy pó³ci¹g³e. Plastyka têtnic p³ucnych, ich bifurkacji
i pnia p³ucnego, je�li pier�cieñ p³ucny pozostaje zachowany, wykonywana jest
za pomoc¹ ³at z autologicznego osierdzia szwami ci¹g³ymi Prolene� 7-0 lub 6-0.
Wykonujemy j¹ przed zakleszczeniem aorty, na bij¹cym sercu. Po zamkniêciu
ubytku w przegrodzie miêdzykomorowej oraz, je�li istnieje, ubytku miêdzyprzed-
sionkowego (bezpo�rednio lub ³at¹ z osierdzia), wykonujemy ocenê zastawki
trójdzielnej za pomoc¹ próby wodnej oraz jej ewentualn¹ plastykê. U niemowl¹t
nigdy nie stosujemy plastyk typu DeVega, ani redukuj¹cych pier�cieni zastaw-
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kowych. W przypadku niedorozwoju prawej komory serca lub zastawki trójdziel-
nej, a tak¿e w granicznych przypadkach hipoplastycznych têtnic p³ucnych, po-
zostawiamy centralnie po³o¿ony, kalibrowany ubytek miêdzyprzedsionkowy
o �rednicy oko³o 3�4 mm, w celu umo¿liwienia przecieku prawo-lewego, w przy-
padku pooperacyjnej niewydolno�ci prawokomorowej. Zapewnia to prawid³owy
rzut systemowy serca, kosztem desaturacji krwi têtniczej. Po zamkniêciu �ciany
prawego przedsionka, odpowietrzeniu jam serca i aorty, przywracamy perfuzjê
wieñcow¹ i stosujemy w okresie reperfuzji opisany powy¿ej by-pass lewego serca.
W przypadku zachowania pier�cienia p³ucnego i wykonania ventriculotomii pra-
wokomorowej, drogê odp³ywu prawej komory poszerzamy ³atk¹ z autologiczne-
go osierdzia uprzednio trymowanego w 0,6% roztworze glutaraldehydu (przez
5 minut). Poprzez fiksacjê w³ókien kolagenowych zapobiega to tworzeniu siê têt-
niaków, a jednocze�nie podatne osierdzie nie upo�ledza funkcji rozkurczowej pra-
wej komory.

12.7.5.1. Poszerzenie przezpier�cieniowe

Je�li przeciêcie hipoplastycznego pier�cienia p³ucnego jest nieuniknione, roz-
wa¿yæ nale¿y wybór techniki poszerzenia przezpier�cieniowego.

Pierwsze zastosowanie ³aty przezpier�cieniowej opisa³ Kirklin w 1959 roku (24).
U¿ywa³ w tym celu w³asnego osierdzia pacjenta. Inni autorzy stosowali Dacron,
osierdzie trymowane 0,6% roztworem glutaraldehydu lub Gore-Tex� (4, 20, 8,
21, 84). Stosowano równie¿ osierdzie wieprzowe (Polystan) lub cielêce (Maedox).
Zasadnicze znaczenie ma d³ugo�æ i szeroko�æ ³aty przezpier�cieniowej. D³ugo�æ
³aty musi byæ taka, aby jej dystalny odcinek obejmowa³ obszar poszerzenia post-
stenotycznego (20). Mo¿e to wymagaæ przed³u¿enia ciêcia na lew¹ têtnicê p³uc-
n¹, wyra�nie poza miejsce przyczepu wiêzad³a têtniczego. Szeroko�æ ³aty na
poziomie pier�cienia p³ucnego powinna byæ wiêksza od nale¿nej dla danego
pacjenta, w granicach warto�ci Z +2. Barratt-Boyes zaleca³, aby wymiar ³aty na
tym poziomie nie przekracza³ 75% �rednicy aorty wstêpuj¹cej. Zbyt szeroka ³ata
zwiêksza niedomykalno�æ p³ucn¹ a ponadto mo¿e ulec kompresji (20). W 1967
roku Paul Marchand z Uniwersytetu w Johannesburgu, zaproponowa³ zastosowa-
nie jedno lub dwup³atkowej ³aty homogennej, w celu zmniejszenia pooperacyj-
nej niedomykalno�ci p³ucnej (34). Kawashima opracowa³ technikê implantacji
jednop³atkowej ³aty przezpier�cieniowej, skonstruowanej z w³asnego osierdzia
pacjenta. Jednocze�nie, zwróci³ uwagê na konieczno�æ maksymalnego ogranicze-
nia ventriculotomii (85).

Zastosowanie jednop³atkowej ³aty homogennej, p³ucnej, krioprezerwowanej,
jest zgodnie z naszym do�wiadczeniem technik¹ z wyboru (ryc. 11).

W przypadku niedostêpno�ci homograftu p³ucnego, stosujemy analogiczny
homograft aortalny, z wykorzystaniem p³atka przedniego zastawki mitralnej ho-
mograftu do poszerzenia drogi odp³ywu prawej komory. Stosowane przez nas
homografty nale¿¹ do grupy zastawek ¿ywych (vital homograft), podlegaj¹ tech-
nice krioprezerwacji, zawieraj¹ co najmniej 50% ¿ywych fibroblastów i s¹ przy-
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Ryc. 12. Skrajna postaæ ToF. Stan po implantacji jednop³atkowej, p³ucnej ³aty homogennej

Ryc. 11. Jednop³atkowa ³ata homogenna. Homograft p³ucny z doszytym p³atem osierdzia
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