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12.1. Wstep 1rys historyczny

Klasyczna definicja tetralogii Fallota pochodzi z 1888 roku a jej autor opi-
suje wrodzong wade serca, a wlasciwie szerokie spektrum anatomiczne, zawie-
rajgce cztery sktadowe: ubytek przegrody migdzykomorowej, aorte ,,jeZdziec”
uchodzacg sponad tego ubytku i zaopatrywang w krew przez obie komory serca,
zwezenie drogi odptywu i przerost prawej komory serca (1).

Tak opisany ,,zesp6t czworaczy” dzielony byl nastepnie na podtypy, jak na
przyktad: ,trylogia Fallota” — bez stenozy ptucnej, czy ,,pentalogia Fallota” —
z towarzyszacym ubytkiem w przegrodzie migdzyprzedsionkowej (2, 3, 4).

Zaréwno Van Praagh w Stanach Zjednoczonych, jak tez Anderson i Becker
w Europie, zgodzili si¢, ze najistotniejszg cechg anatomiczng tetralogii Fallota
jest przemieszczenie czesci odptywowej przegrody migdzykomorowej doglowowo
i do przodu (parietal band wg Van Praagha). Powoduje to niedorozwdj stozka
podptucnego, réznego stopnia zwezenie drogi wyptywu prawej komory serca oraz
duzy, nierestrykcyjny ubytek w przegrodzie migdzykomorowej (malalignment)
z aortg uchodzaca znad ubytku w réznego stopnia dextropozycji (5, 6, 7, 8).

Van Praagh uzywajac okreslenia ,,monologia” (1970 r.) sktania si¢ raczej do
opisywania tetralogii z podkresleniem dominujacej roli niedorozwoju stozka ptuc-
nego (8). Przemieszczenie przegrody stozka powoduje, ze wychodzi ona z miej-
sca pomigdzy odnogami beleczki przegrodowo-brzeznej (trabecula septomargi-
nalis) i tworzy zwezenie podzastawkowe drogi wyptywu prawej komory, ktére
wraz z przerostem obu odndg i wolnej sciany prawej komory, decyduje o utrud-
nieniu w naptywie krwi do krazenia ptucnego (ryc.1). Towarzyszy temu czg¢sto
obecnos¢ nieprawidtowych, przerostych belek w swietle prawej komory oraz prze-
rost i zwldknienie wsierdzia (7, 8).

Tetralogia Fallota stanowi 10% wszystkich wrodzonych wad serca oraz 75%
wad siniczych u dzieci powyzej 2 roku zycia (9, 10).

Pierwszym, ktéry opisal cechy anatomiczne tetralogii Fallota, byt Nicolaus
Steno w 1673 roku (10). W 1888 roku Etienne Fallot podal pierwszy anatomiczny
1 kliniczny opis tej siniczej wady serca (maladie bleue), ktérg nazwano odtad jego
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Ryc. 1. ,,Monologia” Fallota. Niedorozwdj i przemieszczenie przegrody stozka
Ao — aorta, IS — przegroda stozka (infundibular septum), PA — tetnica ptucna, TSM — beleczka
przegrodowo-brzezna (trabecula septo-marginalis), VSD — ubytek migdzykomorowy, OS — czgs¢
odptywowa przegrody migdzykomorowej (outlet septum), * — droga odptywu prawej komory

imieniem (1). Pierwszy polski opis wady o morfologii opisanej przez Fallota,
z doskonatym opisem klinicznym i anatomopatologicznym, nalezy do Oskara
Widmana i pochodzi z 1881 roku.

Na przetomie lat 30. Hellen Taussig zaobserwowala, ze przetrwaty przewod tet-
niczy, wspolistniejacy z tetralogig Fallota, zabezpiecza dziecko przed sinicg i napa-
dami anoksemicznymi (12). Doprowadzito to do zainspirowania Alfreda Blalocka
1 wprowadzenia przez niego w 1944 roku zespoleri systemowo-ptucnych, jako kla-
sycznej, paliatywnej metody leczenia w wadach siniczych ze zmniejszonym prze-
ptywem plucnym (5, 13, 14, 15). Klasyczne zespolenie Blalock-Taussig, polegajace
na wszyciu korca tgtnicy podobojczykowej do boku tetnicy ptucnej, zostalo stop-
niowo wyparte przez modyfikacj¢, w postaci interpozycji protez naczyniowych,
gléwnie z politetrafluoroetylenu (PTFE — Gore-Tex™) (16). Zespolenie lewej tetni-
cy plucnej z aortg zstegpujaca ,,bok do boku”, opisane przez Pottsa w 1946 roku,
zostalo z czasem zarzucone ze wzgledu na duzg ilos¢ powiktan (5, 17). Podobnie,
zespolenie ,,bok do boku” pomiedzy aortg wstgpujacg i prawg tetnicg ptucng, wpro-
wadzone przez Waterstona w 1962 roku, nalezy juz dzis do metod historycznych (18).
Zamknieta infundibulectomia wg Brocka 1 Campbella wigzata si¢ ze zbyt wysokg
Smiertelnoscig (19). Niektore osrodki preferujg rézne rodzaje zespoleri centralnych
uwazajac, ze powodujg one bardziej symetryczny rozwdj tetnic ptucnych (20, 8). Jed-
nakze wiekszos¢ autorow uwaza zmodyfikowane zespolenie Blalock-Taussig, z uzy-
ciem wstawki z Gore-Texu™ za technike paliatywna 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 uzyciem skrzyzowanego krazenia (3). Pierwsza korekcje z uzyciem oksygena-
tora przeprowadzono w Mayo Clinic w 1955 roku (23). W 1959 roku John Kirklin
wprowadzil tate przezpierscieniowg (24).

W Polsce jedno z pierwszych doniesieri na temat korekcji chirurgicznej te-
tralogii Fallota pochodzi z 1964 roku, z zespotu profesora Jana Molla (25).
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Rastelli w 1965 roku zastosowat protez¢ naczyniowg dla potgczenia prawej
komory serca z tetnicami ptucnymi w przypadku atrezji zastawki ptucnej (26).
Dla uniknigcia niedomykalnosci ptucnej, w analogicznej sytuacji D. Ross, w 1966
roku, po raz pierwszy zastosowal homograft aortalny (27). Wprowadzenie przez
Barratt-Boyesa techniki glebokiej hipotermii z zatrzymaniem krazenia, spowo-
dowato obnizenie wieku korekcji do okresu niemowlgcego oraz popraw¢ wyni-
kéw (28, 29, 30, 31).

Zastosowanie przez Edmundsa (1976) korekcji przezprzedsionkowej spowo-
dowato dalsza poprawe wynikéw wczesnych i odlegtych (20, 32, 33).

W celu ograniczenia niedomykalnosci zastawki tgtnicy ptucnej, w 1967 roku
Marchand wprowadzil nowg technike, polegajgcq na zastosowaniu jedno, lub
dwuplatkowej taty homogennej, w celu poszerzenia hipoplastycznego pierscie-
nia ptucnego (34). W ostatnich latach ukazaty si¢ doniesienia na temat zadowa-
lajacych wynikéw po korekeji tetralogii Fallota w wieku noworodkowym (35).

12.2. Anatomia

Wazng cechg tetralogii Fallota jest duza zmiennos¢ i r6znorodnos¢ postaci
anatomicznych tej wady (1, 5, 6, 8, 36, 37). Ubytek w przegrodzie miedzyko-
morowej (VSD) w 80% jest duzym, nierestrykcyjnym ubytkiem okotobtoniastym,
odptywowym. Moze on zajmowaé znaczng cze¢s$é przegrody i by¢ ubytkiem na-
ptywowo-odptywowym. W rzadszych przypadkach, stozek podptucny (conus sep-
tum, vs. infundibular septum) jest nieobecny i woéwczas VSD ma potozenie pod-
ptucne (20, 38, 39). Z chirurgicznego punktu widzenia, najistotniejsze znacze-
nie ma charakter i stopiefi zw¢zenia podplucnego, inaczej zwanego zwe¢zeniem
stozka (infundibular stenosis) lub zwezeniem drogi odptywu prawej komory (right
ventricular outflow tract obstruction — RVOTO). Bardzo wazny jest rozwdj tak
zwanego ,pierscienia zastawki ptucnej”, ktéry nie istnieje w formie struktury
wldknistej ale potocznie jest tak nazywany (6, 8).

12.2.1. Zastawka plucna

Zastawka plucna wykazuje cechy zwezenia u ok. 75% pacjentéw. U ponad
60% jest ona dwuplatkowa. Platki sa zwykle pogrubiate, w 10% zwlékniate,
a spoidta zrosnigte, fibrotyczne i przyrosni¢te do wolnej sciany pnia ptucnego.
Jesli ptatki wystgpuja jedynie w postaci widknistych guzkdéw, z towarzyszaca
hipoplazjg pierscienia i znaczng niedomykalnoscig ptucng, mamy do czynienia
z ,,zespotem braku zastawki plucnej” (Absent Pulmonary Valve Syndrome). Sta-
nowi on odrgbng grupg¢ anatomiczng, patofizjologiczng i kliniczng i zostanie omo-
wiony w osobnym rozdziale. Zrost ptatkéw jest cechg dos¢ stalg, podobnie jak
ich skrécenie i deficyt wolnego brzegu. Powoduje to ,,wciggnigcie” Sciany pnia
ptucnego na wysokosci spoidet, nawet przy prawidlowo rozwinigtym pierscie-
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niu zastawkowym (ryc. 2). Moze to wymagaé poszerzenia pnia tatg. Czasami
zastawka ma charakter tak zwanego ,,rybiego pyszczka”, potozonego ekscentrycz-
nie i jest dysplastyczna (tak zwana zastawka jednoptatkowa). Jesli zastawka
plucna jest catkowicie zarosnigta (membranous valve), lub jesli zarosniecie drogi
odptywu prawej komory wystegpuje na jej dtugim odcinku, mamy do czynienia
z tetralogiag Fallota z atrezjg ptucng, ktéra stanowi odrebna grupe anatomiczna,
patofizjologiczna i kliniczna, czesto z towarzyszacym wieloZzrodtowym doptywem
krwi do ptuc (major aortopulmonary collateral arteries — MAPCA). Ta grupa
bedzie stanowita przedmiot osobnego oméwienia (5, 6, 20, 40, 41, 42)

Ryc. 2. Angiokardiografia: ciasne zwezenie zastawki
plucnej. Dobrze rozwinigte tetnice ptucne
Strzatka okresla miejsce zwezonej zastawki plucnej

12.2.2. Pierscien ptucny

Jak wspomniano — nie istnieje w formie widknistej, jest jedynie obszarem
nazywanym zlaczem komorowo-tetniczym (6, 8, 20). Spoidia przyczepiajq si¢
do scian pnia ptucnego, natomiast podstawy ptatkéw — do migsnia komory lub
przegrody migdzykomorowej. W oparciu o normy ustalone przez Rowlatta i wsp.,
Pacifico i Kirklin wprowadzili pojecie tak zwanej ,,najmniejszej, wystarczajacej
Srednicy pierscienia ptucnego” (43, 44, 45, 46, 47). Dla celéw praktycznych
zastosowali wartos¢ ,,Z”. Oznacza ona ilos¢ odchylen standardowych, o ktérg
Srednica pierscienia ptucnego (pp) u danego pacjenta rézni si¢ od wartosci sred-
niej, wlasciwej dla tego pacjenta wedlug tablic Rowlatta.

Srednica pp — Srednia wartos$¢ srednicy pp
7 =

1 SD* $redniej Srednicy pp

*SD = oddychanie standardowe
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Autorzy proponujg akceptowanie wartosci nie mniejszej od Z = —3. Wartos¢
mniejsza stanowi wskazanie do poszerzenia pierscienia ptucnego (20, 48).

12.2.3. Pieri ptucny

Podobnie jak pierscienl i zastawka, piefi ptucny jest zwykle mniejszy niz u o-
sobnikéw zdrowych. Jest to szczegdlnie wyrazone w rozlegtej dysplazji RVOT.
Piert ptucny jest w tej postaci anatomicznej znacznie niedorozwinigty, schowa-
ny z tytu poza dominujacg aorta, pozostajaca zwykle w znacznej dekstropozycji.
Skrécenie ptatkdw zastawki i ,,wciggnigcie spoidel” wraz z deficytem sciany pnia
plucnego, powodujg tak zwane zwezenie nadzastawkowe. Wystepuje ono u oko-
to 50% pacjentéw (6, 8, 20).

12.2.4. Tetnice ptucne

Lewa tetnica ptucna stanowi zwykle kontynuacje pnia ptucnego, podczas
gdy prawa odchodzi od niego niemal pod kgtem prostym. W miejscu rozga-
tezienia (bifurcatio) takze zdarzajq si¢ zwezenia, czesciej po stronie lewej.
Zwezenie tworzy si¢ typowo w miejscu polaczenia z wigzadlem tetniczym (6,
42). Rézny stopien hipoplazji jednej lub obu tetnic ptucnych obserwuje sie
u wigkszosci pacjentéw (49). Zdarzaja si¢ roéwniez zwezenia zlokalizowane,
dotyczace jednej lub obu tetnic. Ich rézne postacie stwierdzono u 30% niemow-
lat z tetralogia Fallota, czesciej jednak w atrezji tetnicy ptucnej (20, 26, 27, 40,
41, 42, 50, 51, 52). Rzadkim zjawiskiem jest brak kontynuacji migdzy prawg
a lewg tetnicg plucng (42, 53). Po stronie gdzie brak jest centralnego doptywu
krwi do pluca, bywa on zapewniony albo przez drozny przewdd tetniczy, albo
przez naczynia krazenia obocznego — MAPCA (20). Wreszcie, w nielicznych
przypadkach, zdarza si¢ catkowity brak jednej tetnicy ptucnej, czesciej po
stronie lewej (53).

Tak zwany wspotczynnik McGoona, opisany przez Piehler i wsp. w 1980
roku, stuzy do oceny tetnic ptucnych. Ich srednica, mierzona w badaniu angio-
graficznym tuz przed rozgalezieniem na tetnice ptatowe, jest poréwnywana ze
Srednicg aorty piersiowej na poziomie przepony. Tetnice plucne sg prawidlowej
wielkosci, jesli wspoétczynnik McGoona wynosi 2,0 lub wigcej. O ich istotnej
hipoplazji swiadczy wartos¢ ponizej 0,8 (54). Index Nakata jest to suma po6l
poprzecznego przekroju tetnic plucnych, réwniez tuz przed ich podziatlem, w re-
lacji do powierzchni ciata w m*. Warto§¢ prawidtowa wynosi 33030 mm®/m”.
Hipoplazj¢ tetnic ptucnych rozpoznajemy przy wartosci mniejszej lub réwnej 150
(85) (ryc. 3).
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¢

Ryc. 3. Angiokardiografia: skrajnie hipoplastyczne tetnice ptucne

12.2.5. Dekstropozycja aorty

Stopien dekstropozycji aorty i jej rotacji zalezy od niedorozwoju stozka ptuc-
nego i przemieszczenia czesci odptywowej przegrody migdzykomorowej. Rota-
cja aorty powoduje, ze podstawa platka niewieficowego zastawki aortalnej, zostaje
przemieszczona nad gérny brzeg VSD i oddala si¢ od ptatka mitralnego zastaw-
ki dwudzielnej. Podobnie ptatek prawy przemieszcza si¢ ponad przednio-gorny
brzeg VSD. Doprowadza to do przerwania ciggtosci aortalno-dwudzielne;.
Dekstropozycja powyzej 50% oraz/lub przerwanie cigglosci aortalno-dwudziel-
nej wystarczajg, wedtug niektérych autoréw (Barratt-Boyes), do rozpoznania odej-
$cia obu wielkich naczyn z prawej komory serca (DORV). Kirklin uwaza, ze dla
takiej klasyfikacji wady, konieczna jest dekstropozycja wigksza niz 90% (20, 45).
Wiekszos¢ autoréw analizuje wspdlnie cate spektrum anatomiczne tetralogii
Fallota, wigczajac postacie o skrajnym stopniu dekstropozycji aorty (6, 20, 45).
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12.2.6. Lewa komora serca

Grubos¢ sciany lewej komory jest zwykle prawidlowa, natomiast zmienna jest
jej pojemnosé. W skrajnych postaciach objetosé péZznorozkurczowa moze byé
istotnie zmniejszona (56, 57, 58). W rzadkich przypadkach lewa komora bywa
hipoplastyczna. Graham proponuje przyja¢ wartosé¢ 30 ml/m’ jako graniczna przy
kwalifikacji do korekcji chirurgicznej (59).

Patomechanizm niedorozwoju lewej komory w tetralogii Fallota jest ztozo-
ny i polega, z jednej strony, na zmniejszeniu powrotu krwi z ptuc do lewego
przedsionka i lewej komory, a z drugiej — na wyrzucie krwi z prawej do lewej
komory i aorty wstepujacej. Anatomicznie umozliwia to ,,aorta jeZdziec” ucho-
dzgca zponad duzego ubytku migdzykomorowego (58). Funkcja skurczowa le-
wej komory pogarsza si¢ stopniowo wraz z wiekiem. Odpowiedzialne jest za to
przewlekle niedotlenienie migsnia sercowego i zachodzgce w nim zmiany wiék-
niste (56, 57, 58, 60).

12.2.7. Tetnice wieficowe

Tetnice wieicowe w tetralogii Fallota sg zwykle poszerzone i maja krety
przebieg. Dotyczy to zwlaszcza prawej tetnicy wieiicowej i jej rozgalezien. Zja-
wisko to narasta proporcjonalnie do wieku dziecka i stopnia przerostu prawej
komory. Duza galaZ stozkowa odchodzaca od prawej tetnicy wieicowej cze-
sto krzyzuje droge odptywu prawej komory (20). U okoto 5% dzieci lewa gataz
przednia zst¢pujaca odchodzi od prawej tetnicy wieficowej (20, 61). Ponadto
cala lewa tetnica wieficowa moze odchodzi¢ od prawej i wéwczas krzyzuje
przednig Scian¢ drogi odplywu prawej komory. Opisano réwniez przypadki
odejscia prawej tetnicy wierficowej od lewej oraz lewej tetnicy wiericowej od
tetnicy ptucnej (20).

12.2.8. Klasyfikacja anatomiczna

Kirklin i Barratt-Boyes dokonali podzialu morfologicznego tetralogii Fallota
na 6 podstawowych typéw, w zaleznosci od rodzaju zwezenia drogi odptywu
prawej komory (20, 45).

1. Izolowane zw¢zenie stozka (podzastawkowe)

Dotyczy 26% pacjentéw. Moze wystgpowaé w proksymalnym, srodkowym lub

bezposrednio podzastawkowym odcinku stozka. W dwoch pierwszych przy-

padkach cz¢sto powoduje wytworzenie tak zwanej ,trzeciej komory” lub

»komory stozka”. Pierscien ptucny jest prawidlowej wielkosci a zastawka

plucna bywa dwuptatkowa. Zwezenie ma charakter lokalny, w ptaszczyznie

poprzecznej (72%) lub tubularny (16%). Pieni ptucny nie jest zwezony. Ten
rodzaj wady stanowi wskazanie do wczesnej, jednoetapowej korekcji o niskim

ryzyku, nawet w grupie noworodkéw i matych niemowlat (35) (ryc. 4).
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Ryc. 4. Angiokardiografia: ciasne, tubularne zwezenie podzastawkowe

. Zwezenie stozka i zastawki ptucnej

Wystepuje w réznym stopniu u wigkszosci pacjentow. U 26% stozek i zastawka
sq zwezone, natomiast pierscien ptucny jest prawidlowy. Nisko zlokalizowa-
ne zwezenie stozka jest w tym typie rzadsze niz w izolowanym zwezeniu pod-
zastawkowym. Piefi ptucny moze by¢é waski, ze zwezeniem nadzastawkowym
na poziomie spoidel, ale zwezenia w miejscu rozgatezienia pnia sg bardzo
rzadkie.

. Zwezenie stozka i zastawki, z hipoplazja pierscienia ptucnego

Ten typ wystgpuje u okoto 16% pacjentéw. Zwezenie stozka najczesciej po-
tozone jest wysoko, tuz ponizej zastawki. Poza hipoplazja pierscienia i cia-
snym zwezeniem zastawkowym, czgsto wspétistnieje rozlegta hipoplazja pnia
a rzadziej tetnic ptucnych.

. Rozlegta hipoplazja drogi odptywu prawej komory

Stwierdzana jest czgsto u niemowlat ze znaczng sinicg. Zastawka jest zwykle
dysplastyczna, czesto dwuptatkowa o pogrubiatych ptatkach i waskim, hipo-
plastycznym pierscieniu. Pied ptucny jest waski, ze zwe¢zeniem nadzastawko-
wym. U 30% dzieci wspolistnieja zwezenia tetnic ptucnych. Noworodki i nie-
mowleta z tej grupy czesto wymagaja leczenia dwuetapowego.

. Dominujace zwezenie zastawkowe

Jest to rzadka postaé anatomiczna, z ktorg czgsto wspoélistnieje hipoplazja pier-
Scienia i pnia plucnego. Zwezenie stozka ma zwykle charakter tagodny. Sto-
zek bywa cienkoscienny i tetniakowato poszerzony.
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6. Zarosnigcie drogi odptywu prawej komory (atrezja ptucna z VSD)
Atrezja wspdélistniejaca z tetralogig Fallota dotyczy 15-20% pacjentéw. Moze
by¢ zlokalizowana w okolicy podzastawkowej lub w samej zastawce (mem-
branous valve). Moze jej towarzyszy¢ catkowity brak lub skrajna hipoplazja
pnia plucnego. Przewdd tetniczy czesto pozostaje drozny i stanowi jedyne lub
gtéwne Zrédto doptywu krwi do tetnic ptucnych. Nierzadko, towarzysza temu
brak komunikacji pomigdzy tetnicami plucnymi, ich zwezenie oraz wielo-

Zrodtowy doptyw krwi do ptuc (MAPCA) (ryc. 5).

Nabyta atrezja plucna wystgpuje w okoto 14% przypadkéw. Zwykle stanowi
powiklanie skrajnych postaci anatomicznych lub jest konsekwencja uprzednio
wykonanych zespoleni systemowo-ptucnych. Zapobiega temu wczesna korekcja
wady lub wczesne paliatywne otwarcie drogi odptywu prawej komory.

i il

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

12.3. Wady towarzyszace

Sa one relatywnie rzadkie i wedlug Kirklina i Barratt-Boyesa zostaty przed-
stawione w korelacji ze Smiertelnoscig szpitalng (tab. 1). Czes¢ wad towarzysza-
cych np.: mnogie ubytki migdzykomorowe, wsp6lny kanat przedsionkowo-ko-
morowy czy przetrwaly przewdd tetniczy, maja istotny wptyw na obraz klinicz-
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ny oraz mogg wplywac na modyfikacj¢ programu leczenia chirurgicznego, w za-
leznosci od doswiadczenia poszczegdlnych osrodkéw.

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

Wada Cze;stos’éj gmi;rtelnos’é
wystgpowania % szpitalna %
Mnogie ubytki miedzykomorowe 2,4 41
Catkowity kanal przedsionkowo-komorowy 2,2 35
Przewdd tetniczy 4,0 22
Odejscie lewej t. wieficowej od t. ptucnej 0,1
Okienko aortalno-ptucne 0,2
Zwezenie podzastawkowe aorty 0,4 50
Niedomykalnos¢ aortalna 0,1 0
Nieprawidtowy sptyw plucny czesciowy 1,0 0
Nieprawidtowy sptyw plucny catkowity 0,1 100
Unroofed coronary sinus 0,6 33
Ostra niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielnej 0,3 33
Dextrocardia 1 33
Situs inversus totalis 0,5 20
Zesp6t Ebsteina 0,1 0
Odejscie prawej tetnicy ptucnej od aorty 0,1 100

12.4. Historia naturalna

Narastanie zwezenia drogi odplywu prawej komory, a co za tym idzie —
sinicy i policytemii jest zjawiskiem stalym. Coraz ci¢zsze i czestsze napady
anoksemicze prowadza do powiktan neurologicznych i zgonéw: 25% nieleczo-
nych niemowlat ginie w pierwszym roku zycia, 40% dzieci do 3 roku, 70% do
10 lat i 95% chorych do 40 roku zycia (4, 20, 45). Gléwna przyczyna zgonéw
s3 napady anoksemiczne.

U okoto 25% dzieci nie obserwuje si¢ sinicy przy urodzeniu. Pojawia si¢ ona
i nasila w miar¢ uptywu czasu i narastania zwezenia drogi odptywu prawej ko-
mory. Rosngca desaturacja krwi tetniczej, sinica i policytemia prowadzg do sze-
regu powiktan dotyczacych mikrokrazenia ptucnego (skrzepliny, zatory), zmniej-
szajac i tak zredukowany przeptyw ptucny (5, 20, 45). Powiklania neurologicz-
ne wynikajg z przewleklego lub ostrego niedotlenienia centralnego uktadu ner-
wowego (CUN) oraz wysokiego hematokrytu. Do rzadkich powiktan nalezy nad-
cisnienie ptucne u dzieci z duzym krazeniem obocznym oraz niewydolnos¢ lewo
i/lub prawokomorowa, spowodowana narastajagcymi zmianami wtérnymi w mie-
$niu sercowym, wynikajacymi z jego niedotlenienia (4, 5). Taki przebieg histo-
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rii naturalnej tetralogii Fallota stanowi uzasadnienie jak najwczesniejszej, rady-
kalnej korekcji chirurgicznej tej wady, co przy obecnym rozwoju kardiochirur-
gii niemowlgcia i noworodka oraz intensywnej terapii, jest mozliwe i bezpiecz-
ne juz we wczesnym okresie niemowlecym (32, 35).

12.5. Objawy i wskazania do leczenia

Obraz kliniczny zalezy od stopnia zwezenia drogi odptywu prawej komory
i zmniejszonego przeptywu ptucnego. Rézni si¢ on w zaleznosci od wieku dziecka
i zaawansowania zmian wtérnych, takich jak policytemia, uposledzenie rozwoju
psycho-ruchowego czy pézne powiklania neurologiczne. Do najbardziej typowych
objaw6w klinicznych tetralogii Fallota naleza napady anoksemiczne oraz objaw
kucania.

12.5.1. Napady anoksemiczne

Wystepuja one zwlaszcza u niemowlat migdzy 6 miesigcem a 2 rokiem zy-
cia. W obrazie klinicznym dominuje nasilona sinica, tachypnoe oraz zaburzenia
Swiadomosci, od niepokoju, az po gigboka utrate przytomnosci. Mogg wystapié
drgawki oraz trwale uszkodzenie CUN na skutek niedotlenienia. Napad typowo
wystepuje rano, po obudzeniu dziecka, trwa od kilku minut do wielu godzin.
Moze by¢ takze spowodowany wysitkiem lub stresem. Jedna z teorii postuluje
patomechanizm napadu polegajacy na zacisni¢ciu stozka podptucnego. Towarzy-
szy temu zniknigcie szmeru skurczowego, zmniejszenie przeptywu ptucnego,
wzrost przecieku prawo-lewgo i spadek utlenowania krwi t¢tniczej. W nastepstwie
dochodzi do rozszerzenia naczyi tetniczych, spadku oporu obwodowego i dal-
szego wzrostu przecieku prawo-lewego na poziomie VSD. Niedotlenienie tka-
nek i kwasica metaboliczna powoduja, poprzez stymulacj¢ hemoreceptoréw
i osrodka oddechowego, hiperwentylacje. Istnieje réwniez teoria, ze za hiperwen-
tylacje¢ odpowiedzialna jest niewtasciwa wrazliwos¢ osrodka oddechowego, co
przy sztywnej restrykcji naptywu krwi do ptuc, daje odwrotny efekt, niz u ludzi
zdrowych i poglebia napad (5, 9, 62).

12.5.2. Objaw kucania

Objaw ten wystepuje u dzieci ze znaczng sinicg. U niemowlat jego odpowied-
nikiem jest podkurczanie i krzyzowanie koniczyn dolnych. Zwigkszenie oporu
obwodowego, przy jednoczesnym zwigekszonym powrocie krwi zylnej do prawego
serca, powoduje mniejszy przeciek prawo-lewy przez VSD i zwigkszenie prze-
ptywu ptucnego. W efekcie utlenowanie krwi tgtniczej rosnie (5, 63).
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12.5.3. Podziatl kliniczny

Shinebourne zaproponowatl podziat kliniczny przyjmujac za giéwne kryterium
stopieni nasilenia zwe¢zenia w drodze odptywu prawej komory w chwili urodze-
nia dziecka (5). W tym okresie posta¢ anatomiczna wady jest najbardziej ,,czy-
sta”, bez zmian wtérnych, a z jej zaawansowania wynika zaréwno nasilenie zmian
hemodynamicznych jak i obraz kliniczny. Jednoczesnie, kazde symptomatyczne
niemowle (réwniez noworodek) wymaga leczenia chirurgicznego wedtug proto-
kotu postepowania przyjetego w danym osrodku.

1. Noworodki z ciasnym RVOTO od chwili urodzenia
W tej grupie objawy kliniczne wystepuja wczesnie i sg nasilone. Lagodzié je
moze obecnos¢ przetrwatego przewodu tgtniczego. Dominujacym objawem jest
sinica. Niskie utlenowanie krwi tetniczej powoduje tachypnoe i wyréwnaw-
czg alkaloze oddechowa. Sinica narasta w czasie ptaczu, karmienia i toalety
noworodka. Ten obraz kliniczny odpowiada na og6t ciezkim postaciom ana-
tomicznym z wrodzong rozleglg hipoplazja RVOT, pnia i te¢tnic ptlucnych.
Zmusza on do wczesnej interwencji chirurgicznej. W wiekszosci osrodkéw ta
grupa noworodkéw 1 matych niemowlat kwalifikowana jest do leczenia dwu-
etapowego. Wczesne zespolenie systemowo-ptucne poprawia przeptyw ptuc-
ny, zmniejsza sinicg, obniza ryzyko niedotlenienia CUN i umozliwia dalszy
rozwdéj niemowlecia.

2. Noworodki z umiarkowanym RVOTO od chwili urodzenia
U wigkszosci, w chwili urodzenia nie wystgpuje sinica ani dusznos¢. Rozpo-
znanie stawiane jest na podstawie gtosnego szmeru skurczowego, a pojawie-
nie si¢ i stopniowe narastanie sinicy zalezy od narastania zwezenia podzastaw-
kowego, a nie od stopnia dekstropozycji aorty. Proces ten zwykle ma miejsce
migdzy 6 a 18 miesigcem zycia. Glosny szmer skurczowy pochodzacy ze
zwezonej drogi wyptywu prawej komory moze by¢ brany, u poza tym asymp-
tomatycznego, dobrze rozwijajacego si¢ niemowlecia, za szmer VSD. Lagod-
na poczatkowo sinica pojawia si¢ jako krotkotrwaty epizod w czasie ptaczu
lub karmienia. Staje si¢ ona widoczna kiedy ilos¢ odtlenowanej hemoglobiny
w krwi tetniczej przewyzsza 5g%. Moze by¢ to niezauwazalne przy zdarza-
jacej sig¢ w tym wieku niedokrwistosci. Sinica jednak narasta wraz z narasta-
niem zwezenia podplucnego i rosnie prawdopodobieristwo wystgpienia napa-
du anoksemicznego. W tym okresie moze pojawic si¢ objaw kucania, zwtasz-
cza po wysitku. Rozw6j techniki chirurgicznej, krgzenia pozaustrojowego oraz
intensywnej opieki okotooperacyjnej powoduje, ze coraz wigkszy odsetek nie-
mowlat z tej grupy klinicznej kwalifikowany jest do wczesnej korekcji chi-
rurgicznej. Zapobiega to zmianom wtornym w obregbie prawej komory serca,
zwigzanym z przewleklym niedotlenieniem — jej widknieniu i przerostowi
wsierdzia oraz wplywa korzystnie na wczesne i odlegle wyniki korekcji chi-
rurgicznej (20, 8, 32).

3. Noworodki z tagodnym RVOTO od chwili urodzenia
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Objawy kliniczne sg skgpe. U niektérych niemowlgt oprécz szmeru skurczo-
wego, pomiedzy 4 a 6 tygodniem zycia wystepuja objawy typowe dla wady
ze wzmozonym przeptywem ptucnym. Dusznos$é, opéZnienie rozwoju fizycz-
nego i brak sinicy sugerujg rozpoznanie VSD. Wraz z narastajgcym przero-
stem prawej komory serca i zwezeniem podzastawkowym, ciSnienie w prawej
komorze wzrasta, co moze doprowadzi¢ do odwrdcenia przecieku i sinicy.
W tej grupie znajduja si¢ niemowleta z tak zwang ,.ewolucyjng” postacig
tetralogii Fallota.
Weczesne rozpoznanie wady i szczegétowa ocena anatomiczna, pozwalaja na uzy-
skanie dobrego wyniku wczesnej korekcji chirurgicznej, juz w pierwszych trzech
miesigcach zycia. Podobnie jak w tagodnych postaciach anatomicznych z po-
przedniej grupy, zapewnia to dobry odlegly wynik leczenia chirurgicznego.

4. Tetralogia Fallota z wrodzong atrezja drogi wyptywu prawej komory serca
W skrajnych postaciach wada ta przypomina anatomicznie wspdlny pieni tet-
niczy. Charakterystyczny jest znaczny niedorozwdj tetnic ptucnych, wielo-Zré-
dtowy doptyw krwi do ptuc — MAPCA. Obraz anatomiczny jest zmienny;
zalezy od anatomii wewnatrzsercowej i charakterystyki doptywu krwi do pluc.
Zaawansowanej sinicy towarzyszy¢ moga objawy wzmozonego przeptywu
plucnego i zwigzanej z nim niewydolnosci krgzeniowo-oddechowej. Strategia
postepowania chirurgicznego zalezy od anatomii wewngtrzsercowej, rozwoju
tetnic ptucnych oraz obecnosci MAPCA. W postaciach z btoniastym, zastaw-
kowym typem atrezji ptucnej (membranous valve), piet ptucny i tetnice ptucne
wykazujg zwykle mniejszy stopiefi hipoplazji. Wskazane jest wowczas jak naj-
wczesniejsze otwarcie drogi odptywu prawej komory, czasami skojarzone z ze-
spoleniem systemowo-ptucnym, umozliwiajace lepszy rozwdj tgtnic ptucnych
1 stwarzajace szanse na pelng korekcje w wieku péZniejszym. Skojarzone, wie-
loetapowe leczenie chirurgiczne i zabiegi interwencyjne, polegajace na za-
mknigciu coilami naczyn krazenia obocznego (MAPCA), mogg umozliwié
petng unifokalizacje krazenia ptucnego i ,,korekcje” wady. W wielu osrodkach
podejmowane sg proby jednoetapowej wczesnej korekcji z wytwarzaniem tet-
nic ptucnych z naczyn krazenia obocznego (MAPCA), we wczesnym okresie
niemowlecym.

5. Tetralogia Fallota z brakiem zastawki pnia ptucnego (Absent Pulmonary Valve
Syndrome)
Grupa ta stanowi osobne zagadnienie patofizjologiczne i kliniczne. Wadzie tej
towarzysza tak zwane ,,0lbrzymie” tetnice ptucne (czgsto powyzej 3 cm sred-
nicy u noworodka). Juz w okresie ptodowym powodujg one ucisk na drogi
oddechowe a z tego powodu niedorozwdj tchawicy i gtéwnych oskrzeli, po-
legajacy na niewyksztatceniu si¢ chrzgstek tchawiczych. Po urodzeniu domi-
nujg objawy ze strony goérnych drég oddechowych, takie jak: niedodma i ro-
zedma fragmentow migzszu ptucnego, dusznos¢, okresowo narastajgca niewy-
dolnos¢ oddechowa, wymagajaca oddechu zastepczego. Przed podjeciem
decyzji chirurgicznej konieczne jest wykonanie petnego badania inwazyjne-
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go oraz angio-CT i/lub rezonansu magnetycznego, dla precyzyjnego zobra-
zowania uktadu naczyn i gérnych drég oddechowych (ryc. 6, 7).

Ryc. 6. Spiralna tomografia komputerowa: Absent Pulmonary Valve Syndrom: uci-
$nigte oba oskrzela gtéwne (strzatki)

Ryc. 7. Angiokardiografia: Absent Pulmonary Valve Syndrom: olbrzymie tetnice ptucne
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Jedynym wtasciwym postepowaniem, w tej niezwykle trudnej grupie nowo-
rodkéw i matych niemowlat, jest wczesne leczenie chirurgiczne. Polega ono
na korekcji wady wewnatrzsercowej, redukcji olbrzymich t¢tnic ptucnych, li-
kwidujacej ucisk na drogi oddechowe oraz potgczeniu zrekonstruowanych
tetnic plucnych z prawg komorg serca za pomocg zastawkowego graftu naczy-
niowego (homograft, Contegra). Szczeg6ty techniki chirurgicznej oraz wyni-
ki leczenia zostang oméwione w dalszej czgsci rozdziatu (patrz réwniez roz. 22,
tom II, str. 335-341).

12.5.4. Badanie przedmiotowe

Sinica centralna wystepuje u 75% dzieci. Skutkiem przewleklego niedotlenienia
tkankowego sg zmiany zachodzace w podscielisku paznokci, powodujace wytworze-
nie si¢ tak zwanych palcéw ,,paleczkowatych”, nazywanych inaczej ,,paleczkami do-
bosza”, o ksztalcie paznokci przypominajacym szkietka zegarkowe. Szmer skurczo-
wy wyrzutowy moze, cho¢ nie musi by¢ obecny, z maksimum w 2. i 3. przestrzeni
miedzyzebrowej po lewej stronie mostka. Bywa on niestyszalny przy glgbokiej sinicy
i wysokim hematokrycie oraz u dzieci z atrezjq plucng. Zanika w trakcie napadu
anoksemicznego. Ciggly szmer skurczowy styszalny nad polami ptucnymi i od tytu,
wzdhuz kregostupa, jest zwykle objawem obecnosci duzych naczyn krazenia obocz-
nego. Widoczne i wyczuwalne unoszenie prawokomorowe odpowiada narastajgce-
mu przerostowi prawej komory serca, przy normalnym uderzeniu koniuszkowym.
Ostuchiwaniem serca stwierdza si¢ zwykle pojedynczy drugi ton lub, jesli sinica jest
nieznaczna, jego sktadowa ptucna begdzie bardzo cicha. Szmery rozkurczowe, nie-
typowe dla tetralogii, mogg by¢ objawem droznego przewodu t¢tniczego, krazenia
obocznego, niedomykalnosci aortalnej lub braku zastawki tetnicy ptucnej. Charak-
terystyczne szmery ciggle towarzyszg droznym zespoleniom systemowo-plucnym.
Hepatomegalia moze by¢ wczesnym objawem niewydolnosci krgzenia, w przypad-
kach z rozwinigtym krazeniem obocznym i wzmozonym przeptywem plucnym.

12.6. Metody diagnostyczne

12.6.1. Badania laboratoryjne

Ciasnemu RVOTO towarzysza — obnizenie pO, oraz niska saturacja krwi
tetniczej. Czasem obserwowana jest kwasica metaboliczna. U niemowlat policy-
temia jest dos¢ rzadka. Pojawia si¢ natomiast niedokrwistos¢. W miarg uptywu
czasu policytemia i hematokryt wzrastajg proporcjonalnie do zwezenia podptuc-
nego. Czesto stwierdzane sg zaburzenia w uktadzie krzepnigcia takie jak: hemo-
liza z wydtuzonym czasem protrombinowym, obnizenie stezenia czynnikéw
Vi VIII, fibrynogenu i ptytek krwi. Obserwuje si¢ fibrynoliz¢ z podwyzszong za-
wartoscig produktow degradacji fibrynogenu (FDP). Trombocytopenii towarzy-
szg rézne postacie trombocytopatii (5, 9, 20, 62).
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12.6.2. Badanie radiologiczne klatki piersiowe;j

W przypadkach typowych, w projekcji przednio-tylnej, sylwetka serca ma
charakterystyczny ksztalt buta, z wcigciem w miejscu pnia ptucnego Obraz ptuc
cechuje zmniejszony przeptyw ptucny. W tagodnych postaciach tetralogii sylwet-
ka serca moze by¢ zblizona do normalnej a przeptyw ptucny prawidlowy. Tetra-
logii moze towarzyszy¢ dekstrokardia lub situs inversus viscerum. Prawostron-
ny tuk aorty wystepuje u okoto 30% dzieci. Wzmozony przeptyw ptucny suge-
ruje krazenie oboczne lub przetrwaty przewdd tetniczy. Wskaznik sercowo-ptucny
jest zwykle podwyzszony. Uniesienie koniuszka serca ku goérze jest objawem
znacznego przerostu prawej komory (4, 5, 62, 64).

12.6.3. Badanie elektrokardiograficzne

U wigkszosci dzieci dominuje miarowy rytm zatokowy z prawidtowym cza-
sem PQ. Sporadycznie wystepujg rytmy nadkomorowe lub wrodzony blok A-V
III stopnia. W 5-7% przypadkéw stwierdza si¢ czgSciowy blok prawej odnogi
peczka Hisa. U noworodka poczatkowo zapis EKG moze miesci¢ si¢ w grani-
cach normy dla wieku. Na ogét jednak, u wigkszosci z nich, w ciggu pierwsze-
go tygodnia po urodzeniu nie nast¢puje prawidlowe odwrdcenie dodatnich za-
tamkéw R w odprowadzeniach prawokomorowych. Os elektryczna serca odchy-
lona jest w prawo od + 90 do +150 stopni, z towarzyszacym przerostem prawej
komory (wysoki zatamek R w odprowadzeniach przedsercowych prawokomoro-
wych oraz dominujacy zatamek S w odprowadzeniach lewokomorowych).

12.6.4. Badanie echokardiograficzne

Echokardiografia 2-D z badaniem metodg Dopplera, w tym wizualizacja
z uzyciem Dopplera kolorowego, mogg by¢ wystarczajgce do oceny i kwalifika-
cji do leczenia chirurgicznego typowych postaci tetralogii Fallota, zwlaszcza
u niemowlat bez atrezji tetnicy ptucnej (8, 32, 65). Czes¢ autoréw uwaza w dal-
szym ciagu, ze korekcja chirurgiczna powinna by¢ poprzedzona badaniem inwa-
zyjnym (6, 20). Echokardiografia pozwala na precyzyjne zobrazowanie typowe-
go ubytku w przegrodzie miedzykomorowej oraz stopnia dekstopozycji aorty,
moze jednak nie wystarczy¢ do rozpoznania mnogiego VSD. Poza zasiggiem tej
metody pozostajg dystalne odcinki te¢tnic ptucnych, ich rozgalezienia oraz nie-
prawidlowe odejscia i przebiegi tgtnic wiencowych (65, 66, 67). Skrajne posta-
cie tetralogii Fallota, ze znaczng hipoplazja RVOT, niedorozwojem pierscienia
plucnego, a zwtlaszcza nieprawidlowymi tetnicami ptucnymi i MAPCA, wyma-
gajq diagnostyki inwazyjnej. Echokardiografia pozostaje metodg pierwszoplanowg
w szczegbétowej ocenie potgczen przedsionkowo-komorowych, zwtaszcza przy
nieprawidlowych relacjach aparatu podzastawkowego zastawek przedsionkowo-
-komorowych do VSD (np. straddling tricuspid valve) (20, 66, 67, 68, 69).



178 Bohdan Maruszewski, Andrzej Kansy, Piotr Burczyriski

12.6.5. Cewnikowanie serca i angiokardiografia

Obecnie badanie angiograficzne w tetralogii Fallota najczg¢sciej obejmuje
ventriculografie prawostronng oraz aortografie. Ventriculografia lewostronna jest
rowniez wykonywana wobec jakichkolwiek watpliwosci, zwlaszcza dla wyklu-
czenia mnogich ubytkéw miedzykomorowych. Prawostronna ventriculografia
w projekcji przednio-tylnej z odchyleniem doglowowym oraz w projekcjach
bocznej a czasami takze skosnej, uwidacznia anatomi¢ prawej komory, tetnicy
plucnej, czasem takze aortg (ryc. 8).

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

Zazwyczaj cala migsniowka prawej komory jest przerosnigta. Przegroda stoz-
ka przesunigta jest do przodu, ku gérze i na lewo, co widac¢ najlepiej w projekcji
bocznej. Przerosnietg beleczke przegrodowo-brzezng najlepiej jest uwidocznié
w projekcji prawej skosnej i przednio-tylnej. Pozwala to na ocen¢ rodzaju i stop-
nia zwezenia drogi wyptywu prawej komory. Projekcja prawa skosna jest przy-
datna do oceny lokalizacji i wielkosci VSD. W projekcji przednio-tylnej z od-
chyleniem doglowowym oraz bocznej, oceniana jest wielkos¢ pierscienia ptuc-
nego oraz tgtnic ptucnych (ryc. 9). Jest to niezbedne do zaplanowania leczenia
chirurgicznego, ewentualnej decyzji o przecigciu pierscienia ptucnego oraz dla
prognozy pooperacyjnego stosunku cisniefi w prawej i lewej komorze serca.
Grupa z Birmingham opracowata metode przewidywania pooperacyjnego stosun-
ku cisnieri w prawej i lewej komorze serca, na podstawie wymiaru tgtnic ptuc-
nych w angiokardiografii. Prawidlowa wartos¢ wynosi 0,4, przy najwyzszej
akceptowanej 0,7 (20, 46, 70). Ocena tetnic wieicowych w projekcji przednio-
-tylnej i bocznej, a czasem w prawej lub lewej skosnej, dokonywana jest zwykle
w aortografii, gdy cewnik wprowadzony jest do aorty przez VSD. Odgalezienia
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Ryc. 9. Angiokardiografia: ToF — ventriculografia prawokomorowa, RAO.
Zwezenie RVOT, hipoplazja pierscienia plucnego

prawej lub lewej tetnicy wieicowej mogg krzyzowaé RVOT, co komplikuje
wykonanie prawostronnej ventriculotomii. W skrajnych przypadkach zespotu
Fallota zwtaszcza z towarzyszgcg atrezjg tetnicy plucnej, wykonywana jest se-
lektywna kolateralografia, dla szczegblowego zobrazowania od strony aorty,
wieloZrédlowego zaopatrzenia ptuc w krew. W przypadkach watpliwych, dla
uwidocznienia lub potwierdzenia obecnosci jednej z tetnic ptucnych, kontrast
podawany jest wstecznie do zyty ptlucnej od strony lewego przedsionka. Pomi-
mo rozwoju techniki echokardiograficznej, wydaje sie, ze we wszystkich przy-
padkach watpliwych, w skrajnych postaciach anatomicznych, u wszystkich dzieci
z atrezja zastawki tetnicy plucnej a takze w zespole braku zastawki tetnicy ptuc-
nej, badania inwazyjne sa konieczne przy podejmowaniu decyzji co do czasu
i sposobu leczenia chirurgicznego. Zwtaszcza u pacjentéw, u ktérych planowa-
ne jest leczenie dwuetapowe, a wiec woéwczas gdy warunki anatomiczne sg nie-
korzystne lub objawy kliniczne pojawiajg si¢ wczesnie, konieczne jest wykona-
nie pelnego badania inwazyjnego przed planowanym zespoleniem systemowo-
-ptucnym. W wiekszosci osrodkéw (dotyczy to rowniez Instytutu ,,Pomnik-
Centrum Zdrowia Dziecka” IPCZD), kazdy pacjent przed drugim etapem lecze-
nia wykonywane ma badanie inwazyjne. Ta strategia postgpowania przyniosta
znaczng poprawe wynikéw leczenia w ostatnim dziesigcioleciu.
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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 wynikéw leczenia chirurgicznego uzyskiwanych obecnie w kazdej
grupie wiekowej. Sprawg dyskusyjng pozostaje wybér czasu i metody leczenia,
decyzja co do leczenia jedno lub dwuetapowego oraz wiek w chwili wykonania
ostatecznej korekcji wady. Dyskusyjne pozostajg rowniez wskazania do korek-
cji elektywnej u noworodkéw i skgpoobjawowych niemowlgt w pierwszych
3 miesigcach zycia. Decyzje chirurgiczne musza by¢ oparte na wnikliwej ocenie
stanu klinicznego, znajomosci szczeg6étéw anatomicznych, wiedzy dotyczacej
czynnikéw ryzyka, wynikéw wczesnych i odlegtych uzyskiwanych w kazdym
osrodku. Jesli rozpoznanie ma miejsce u symptomatycznego noworodka lub nie-
mowlecia w pierwszych 3 miesigcach zycia, wiekszoS¢ autorow sktania sie do
leczenia dwuetapowego i wykonania zespolenia systemowo-ptucnego lub plastyki
balonowej zastawki tetnicy plucnej w pierwszym etapie. Niektérzy autorzy
postulujg pierwotng korekcj¢ niezaleznie od wieku, nawet u noworodka (32, 35).
Zazwyczaj wylgczone sg z tego protokotu noworodki i mate niemowlgta ze
znacznym niedorozwojem tetnic ptucnych, wadami dodatkowymi lub w ztym
stanie ogllnym.

Protokot kwalifikacji do leczenia chirurgicznego tetralogii Fallota w Klinice
Kardiochirurgii IPCZD zaktada, Zze noworodki i niemowleta do 3 miesigca zycia
wymagajace leczenia chirurgicznego, kwalifikowane sg do leczenia dwuetapo-
wego z wykonaniem zmodyfikowanego zespolenia systemowo-ptucnego typu
Blalock-Taussig, z interpozycjg wstawki z Gore-Texu™ 4 mm po stronie prawej,
niezaleznie od potozenia tuku aorty. Wyjatkowo, w przypadku hipoplazji lewej
tetnicy plucnej, zespolenie wykonujemy po stronie lewej w celu stymulacji jej
wzrostu. Dodatkowe wskazanie do leczenia dwuetapowego stanowi niedorozwdj
lewej komory serca, oceniony echokardiograficznie na ponizej 70% normy.
W szczegblnych przypadkach, przeciwwskazania do leczenia jednoetapowego
moga stanowi¢: znacznego stopnia hipotrepsja, istotne opdzZnienie rozwoju psy-
choruchowego, uszkodzenie neurologiczne lub wyniszczenie ogdlne, zwigz-
ane z nawracajacymi infekcjami. Metodg alternatywng w stosunku do paliacji chi-
rurgicznej staje si¢ coraz czesciej interwencja kardiologiczna, polegajaca na pla-
styce balonowej zastawki ptucnej.

Wskazania do wczesnej jednoetapowej korekcji, dotyczg niemowlat po 3 mie-
sigcu zycia bez wad towarzyszacych oraz dodatkowych czynnikéw ryzyka, nie-
wymagajgcych poszerzenia przezpierscieniowego. W grupie niemowlat ze skrajng
postacig tetralogii Fallota, wymagajacych poszerzenia pierscienia ptucnego, pier-
wotna korekcja wykonywana jest z uzyciem jednoptatkowej przezpierscieniowej
taty homogennej (monocusp) u kazdego symptomatycznego niemowlecia po
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6 miesigcu zycia. Wedlug naszego doswiadczenia pozwala to na implantacje
monocuspu o Srednicy 12—-14 mm i uzyskanie nowo wytworzonego pierscienia
ptucnego o Srednicy okoto 18 mm. Noworodki oraz niemowlg¢ta do 6 miesigca
zycia, wymagajgce przecig¢cia pierscienia ptucnego, kwalifikowane sg do lecze-
nia dwuetapowego. Nawet w przypadkach skrajnych, uwazamy obecnie, ze
leczenie chirurgiczne powinno by¢ zakonczone przed ukonczeniem 2 roku zy-
cia.

12.7.1.1. Wskazania do poszerzenia pierscienia ptucnego

Wobec niekorzystnych efektow liberalnego stosowania poszerzenia przezpier-
Scieniowego, zaré6wno w odniesieniu do wynikéw wczesnych jak i odlegtych,
decyzja co do przecigcia pierscienia ptucnego ma zasadnicze znaczenie klinicz-
ne (20, 71, 72, 73, 74, 75, 76, 77, 78, 79). Nieunikniona w tej sytuacji niedo-
mykalnos¢ ptucna powoduje zwigkszong Smiertelnos¢ szpitalng oraz pogarsza to-
lerancj¢ wysitku w p6Znym okresie pooperacyjnym (78, 80, 81). Jednoczesnie,
podwyzszone cisnienie w prawej komorze, ma negatywny wplyw na wyniki,
zaréwno wczesne jak i odlegte (2, 20, 21, 45, 46, 48, 55, 82, 83). Protok6t
zaproponowany przez Kirklina pozwala na przewidywanie pooperacyjnego sto-
sunku ci$nieri skurczowych w komorach serca, w zaleznosci od srednicy pierscie-
nia ptucnego, uzyskanej z jego pomiaru rozszerzadtem Hegara. Pomiaru doko-
nuje si¢ na zatrzymanym i zwiotczonym kardioplegicznie sercu, poprzez podiuz-
nie nacig¢tg droge odptywu prawej komory, po wykonanej valvulotomii ptucnej.
W oparciu o ryzyko zgonu w czasie 30 dni po operacji, Blackstone i Kirklin za-
proponowali, jako poczgtkowg warto$¢ graniczng pooperacyjnego stosunku ci-
$nien w komorach serca — 0,65. Wykazali réwniez, ze po operacji cisnienie
w prawej komorze obniza si¢ stopniowo o okoto 10% przed zamknieciem most-
ka, o kolejne 10% w okresie péZzniejszym (20, 43, 44, 45, 46). Z tego wzgledu
pojawita si¢ tendencja do akceptowania wyzszego cisnienia pooperacyjnego
w prawej komorze serca (pRV/pLV < 0,85), co zmniejszyto odsetek przecinania
pierscienia plucnego. Proponowane kryterium — wartos¢ ,,Z” nie mniejsza od -3,
mierzona na angiogramie przedoperacyjnym, powinno zapewni¢ pRV do pLV
<0,7. Wigkszos¢ publikowanych opracowan podaje czestos¢ przeciecia pierscie-
nia ptucnego w grupie operowanych niemowlat pomigdzy 50 a 70%. W materiale
Kliniki Kardiochirurgii IPCZD w latach 1981-2000, wsréd 780 wykonanych
korekcji tetralogii Fallota, poszerzenie przezpierscieniowe wykonano u 35%
operowanych dzieci, w tym, w latach 1996-2000, u 60%. Metod¢ z wyboru
u niemowlat i matych dzieci stanowi, wg naszego doswiadczenia, zastosowanie
jednoptatkowej taty homogennej z homograftu ptucnego. U dzieci starszych
implantujemy peten homograft ptucny w pozycji anatomicznej, jesli mozliwe jest
zastosowanie graftu o Srednicy co najmniej 18 mm.



182 Bohdan Maruszewski, Andrzej Kansy, Piotr Burczyriski

12.7.2. Uwagi ogdlne dotyczace leczenia operacyjnego

Przed rozpoczgciem operacji operator powinien mie¢ petng swiadomos¢ szcze-
g6t6w anatomicznych wady, a zwlaszcza:

a. Wymiaréw i wszelkich stwierdzonych angiograficznie wrodzonych lub jatro-
gennych nieprawidtowosci dotyczacych tetnic ptucnych.

b. Wymiaréw pierscienia plucnego, wyrazonego w postaci, albo procentowego
deficytu pierscienia w stosunku do normy, albo w postaci wartosci Z, w za-
leznosci od metody przyjetej w danym osrodku. Aczkolwiek ostateczna de-
cyzja chirurgiczna podejmowana jest przy stole operacyjnym, prawdopodo-
bieistwo koniecznos$ci przecigcia pierscienia ptucnego powinno by¢ okreslo-
ne przed operacjg.

c. Anatomii drogi odptywu prawej komory serca i stopnia jej przerostu (prok-

symalne zwezenia srédkomorowe).

Stopnia dekstrapozycji aorty.

Rodzaju, wielkosci (i ilosci) ubytkéw w przegrodzie migdzykomorowe;j.

Anatomii tetnic wieicowych.

Obecnosci naczyn krazenia obocznego (MAPCA).

Znajomos¢ tych elementéw jest niezbedna do ustalenia taktyki srédoperacyj-

nej oraz pozwala w przyblizeniu przewidzie¢ pooperacyjny stosunek cisnien

w prawej 1 lewej komorze serca.

Ponadto, konieczna jest znajomos¢ pozostatych elementéw anatomii we-
wnatrz- i pozasercowej, wad towarzyszacych oraz wszelkiej patologii dotycza-
cej innych uktadéw. Dane z wywiadu oraz wiedza na temat przeprowadzonych
uprzednio zabiegdéw chirurgicznych, nie tylko majgcych zwigzek z wadg serca,
mogg mie¢ istotne znaczenie w planowaniu dostepu chirurgicznego, krazenia po-
zaustrojowego 1 w przewidywaniach co do przebiegu pooperacyjnego. Wiedza ta
jest konieczna dla okreslenia ryzyka operacji, przeprowadzenia rozméw z rodzi-
cami dziecka oraz uzyskania ich zgody na proponowane leczenie operacyjne.

ga ™o A

12.7.3. Dostep chirurgiczny 1 przygotowanie do operacji

W przypadku korekcji tetralogii Fallota, przygotowanie anestezjologiczne jest
podobne, jak we wszystkich operacjach wad wrodzonych serca w krazeniu po-
zaustrojowym. Uprzednio spremedykowany pacjent zostaje zaintubowany, znie-
czulony ogo6lnie, ma zalozony bezposredni pomiar cisnienia t¢tniczego krwi, jedng
lub dwie centralne linie zylne, dostep zylny obwodowy oraz cewnik do pgche-
rza moczowego. Zalozone sg pomiary temperatur — nosowo-gardtowa, odbytni-
cza i skérna (optymalnie). Dziecko zostaje utozone na plecach, z lekko uniesio-
ng klatkg piersiowg, na materacu wodnym potgczonym z wymiennikiem ciepla.
Dodatkowo zalozony jest przezskdrny, pulsoksymetryczny, pomiar saturacji krwi.

W przypadku zabiegu paliatywnego, niemowl¢ utozone jest na boku przeciw-
nym do strony, po ktérej wykonywana jest operacja, na watku, z koiczyng gérng
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uniesiong ku gérze i odpowiednio umocowang. Konieczny jest réwniez bezpo-
sredni pomiar cisnienia tetniczego krwi, linia zylna centralna i obwodowa.

12.7.3.1. Zespolenie systemowo-ptucne

Klatke piersiowg otwieramy z ograniczonej torakotomii tylno-bocznej, na
wysokosci IV miedzyzebrza. Po odsunigciu ptuca i nacigciu optucnej sciennej,
preparujemy tetnice ptucnag wraz z jej odgalezieniami. Nastepnie, w osklepku
odnajdujemy tetnice podobojczykowa i preparujemy jg w kierunku pnia ramien-
no-gtowowego (po stronie prawej). Preferujemy wykorzystanie pnia ramienno-
glowowego do wykonania interpozycji graftu z Gore-Texu™. Po zalozeniu kle-
mow naczyniowych, wykonujemy najpierw zespolenie proksymalne, starajac
si¢ aby graft nacigty byt skosnie, co zapewnia mozliwie najwigkszg powierzch-
ni¢ naptywu od strony tetniczej. Tetnice plucng nacinamy podtuznie na jej
grzbietowej powierzchni, mozliwie jak najdalej od gatezi gérnoptatowe;.
Unikamy zaciskania galezi tetnicy ptucnej co moze powodowaé ich p6Zniej-
sze zwezenia. Zespolenie dystalne, podobnie jak proksymalne, wykonujemy
szwami ciggtymi Prolene™ 7-0. U noworodkéw i niemowlat do korica pierw-
szego roku zycia uzywamy graftéw o srednicy 3,5 oraz 4 mm. Po zdjeciu kle-
moéw, kontroli hemostazy i zalozeniu drenu, klatke piersiowg zamykamy szczel-
nie, warstwowo. Po operacji nalezy unika¢ podwyzszonych wartosci hemato-
krytu powyzej 35%, albowiem moze to sprzyjaé¢ wczesnej niedroznosci zespo-
lenia (ryc. 10) (poréwnaj roz. 7, tom I).

| sailbhe i

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

Po wykonaniu podiuznej sternotomii posrodkowej i subtotalnym usunigciu
grasicy, osierdzie zostaje otwarte typowo a chirurg dokonuje wstgpnej oceny
anatomicznej, dotyczacej potgczen zylno-przedsionkowych, komorowo-tetniczych
i anatomii t¢tnic wiedicowych. Wstepna ocena anatomii t¢tnic ptucnych moze
wymagaé ich wypreparowania. Jesli uprzednio wykonywany byt zabieg palia-
tywny, zespolenie wymaga wypreparowania i przygotowania do zamkniecia (np.
dwoma klipsami tantalowymi) przed rozpoczgciem krazenia zewnatrzustrojowe-
go. Dotyczy to takze przetrwalego przewodu tetniczego. Heparynizacja pacjen-
ta, spos6b kaniulacji serca i wielkich naczyn, sg typowe i nie réznig si¢ od
operacji innych wad wrodzonych w krazeniu pozaustrojowym. Stosujemy kaniu-
lacj¢ bezposrednia obu zyt gtéwnych (w naszym osrodku kaniulami Pacifico);
odbarczenie lewokomorowe (tzw. vent) zaktadane jest poprzez lewy przedsionek
w miejscu ujscia do niego zyty plucnej prawej goérne;.

12.7.4. Krazenie pozaustrojowe

U wszystkich operowanych dzieci stosujemy krazenie pozaustrojowe w umiar-
kowanej hipotermii 28 stopni, z ograniczong hemodylucjg do hematokrytu oko-
to 30% i okoto 35% w okresie reperfuzji wiedicowej (R. Jonas). Protekcja mig-
Snia sercowego zapewniona jest za pomocg kardioplegii krwistej (w niektérych
osrodkach preferowana jest wytacznie kardioplegia krystaliczna), z jednoczaso-
wym chtodzeniem powierzchniowym lodowatg solg, bez stosowania krystalicz-
nego lodu, a okres niedokrwienia migesnia sercowego (zakleszczenie aorty) ogra-
niczony jest jedynie do wykonania resekcji zwezenia w drodze wyptywu prawej
komory oraz zamknigcia ubytku migdzykomorowego. Wszelkie rekonstrukcje tet-
nic ptucnych, jak réwniez drogi odptywu prawej komory, wykonywane sg na bi-
jacym sercu, z zachowang perfuzja wieicowa. W czasie krazenia zewnatrzustro-
jowego a czasem po jego zakonczeniu, stosujemy zmodyfikowang ultrafiltracje
wedlug M. Elliotta. W okresie reperfuzji stosujemy tak zwany ,.by-pass lewego
serca”, z podigczeniem ventu lewokomorowego do linii zylnej oraz cigglym
ssaniem z opuszki aorty (uprzednio zalozona kaniula do kardioplegii).

Powyzsza technika stosowana jest zar6wno w celu odpowietrzenia lewej po-
towy serca jak i odcigzenia objgtosciowego lewej komory w okresie reperfuzji
wieficowej.

12.7.5. Elementy korekcji chirurgicznej

Korekcja chirurgiczna tetralogii Fallota sktada si¢ z nast¢pujgcych elementéw:
a. Zniesienia zwe¢zenia podzastawkowego z drogi odptywu prawej komory ser-
ca oraz istniejacych zwezeri Srédkomorowych.
b. Uzyskania wystarczajacego poszerzenia zastawki ptucnej poprzez chirurgicz-
ng plastyke jej spoidet i ptatkow.
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c. Poszerzenia wszelkich zwezen pierscienia, pnia ptucnego, rozwidlenia oraz ga-
tezi tetnic ptucnych, w granicach dostepnosci chirurgicznej, to jest do wnek ptuc.

d. Zamkniecia ubytkéw wewnatrzsercowych — migdzykomorowego i migdzy-
przedsionkowego.

Korekcja rozpoczyna si¢ od podtuznej arteriotomii ptucnej, w celu uwidocz-
nienia i oceny zastawki ptucnej. Okreslenia wymaga ilos¢ ptatkéw, ich podat-
nos¢ i ruchomosé. Plastyka zastawki polega zwykle na mobilizacji ptatkéw
poprzez odcigcie i rozciecie ich spoidel, czesto przyrosnietych do Sciany pnia
ptucnego. Jest to niezbedne do likwidacji zweZenia nadzastawkowego. U niemow-
Iat z tagodng postacig tetralogii Fallota, na tym etapie, poprzez zastawke ptuc-
ng, ocenia si¢ zwezenie w drodze odptywu prawej komory i wykonuje jego
resekcje, ktdra nastepnie jest kontynuowana poprzez prawy przedsionek i zastaw-
ke trdjdzielng (korekcja przezprzedsionkowa). W wigkszosci przypadkéw, na tym
etapie operacji, podtuznym nacigciem otwieramy drog¢ odptywu prawej komo-
ry serca (stozek ptucny), w celu oceny i resekcji zwezenia podzastawkowego.
Obowigzuje zasada jak najmniejszej ventriculotomii, dla uniknigcia pooperacyj-
nej niewydolnosci prawokomorowej i zaburzen rytmu. Przeroste belki migs$nio-
we, spinajace przegrode stozka z przednig Sciang prawej komory, sg przecinane
i czgsciowo resekowane, podobnie belki lezace po lewej stronie przegrody stoz-
ka. Pozwala to na mobilizacj¢ stozka, poszerzenie wymiaru poprzecznego oraz
,»wysokosci” drogi odptywu prawej komory, uwidocznienie ubytku migdzykomo-
rowego oraz resekcje belek miesniowych lezacych glebiej. Wycigcia wymaga
takze pogrubiate blaszkowato wsierdzie, wyscietajace i spinajace droge odpty-
wu prawej komory, az do zastawki ptucnej. Na tym etapie, po wczesniejszym
podaniu kardiopleginy, dokonuje si¢ pomiaru pierscienia ptucnego poszerzadiem
Hegara od strony stozka plucnego. Na tej podstawie podjeta zostaje decyzja co
do ewentualnego przecigcia pierscienia ptucnego (patrz wyzej). Ubytek miedzy-
komorowy zamykany jest latg z tworzywa sztucznego, zwykle Dakronu, albo
poprzez ventriculotomig, albo tez (czesciej) poprzez prawy przedsionek i zastawke
tréjdzielng. Coraz wigksze ograniczanie wskazan do ventriculotomii prawostron-
nej, wobec coraz mtodszego wieku operowanych pacjentéw powoduje, ze coraz
wiegksza ilos¢ operacji wykonywana jest poprzez zastawke trojdzielng. Zamknigcia
ubytku mig¢dzykomorowego dokonujemy najczgsciej przy uzyciu szeregu poje-
dynczych szwéw materacowych na podktadkach (w niektérych osrodkach sto-
sowany jest z powodzeniem szew ciggly). Bardzo rzadko, jedynie u najmtodszych
niemowlat stosujemy szwy poélciggle. Plastyka tetnic plucnych, ich bifurkacji
i pnia ptlucnego, jesli piersciert plucny pozostaje zachowany, wykonywana jest
za pomocy lat z autologicznego osierdzia szwami ciggtymi Prolene™ 7-0 lub 6-0.
Wykonujemy ja przed zakleszczeniem aorty, na bijagcym sercu. Po zamknigciu
ubytku w przegrodzie migdzykomorowej oraz, jesli istnieje, ubytku migedzyprzed-
sionkowego (bezposrednio lub tatg z osierdzia), wykonujemy ocene¢ zastawki
tréjdzielnej za pomocg proby wodnej oraz jej ewentualng plastyke. U niemowlat
nigdy nie stosujemy plastyk typu DeVega, ani redukujacych pierscieni zastaw-
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kowych. W przypadku niedorozwoju prawej komory serca lub zastawki tréjdziel-
nej, a takze w granicznych przypadkach hipoplastycznych tetnic ptucnych, po-
zostawiamy centralnie potozony, kalibrowany ubytek migdzyprzedsionkowy
o Srednicy okoto 3—4 mm, w celu umozliwienia przecieku prawo-lewego, w przy-
padku pooperacyjnej niewydolnosci prawokomorowej. Zapewnia to prawidiowy
rzut systemowy serca, kosztem desaturacji krwi t¢tniczej. Po zamknigciu Sciany
prawego przedsionka, odpowietrzeniu jam serca i aorty, przywracamy perfuzje
wieficowq 1 stosujemy w okresie reperfuzji opisany powyzej by-pass lewego serca.
W przypadku zachowania pierscienia ptucnego i wykonania ventriculotomii pra-
wokomorowej, droge odptywu prawej komory poszerzamy tatkg z autologiczne-
go osierdzia uprzednio trymowanego w 0,6% roztworze glutaraldehydu (przez
5 minut). Poprzez fiksacje witdkien kolagenowych zapobiega to tworzeniu si¢ tet-
niakéw, a jednoczesnie podatne osierdzie nie uposledza funkcji rozkurczowej pra-
wej komory.

12.7.5.1. Poszerzenie przezpierScieniowe

Jesli przeciecie hipoplastycznego pierscienia ptucnego jest nieuniknione, roz-
wazy¢ nalezy wybdr techniki poszerzenia przezpierscieniowego.

Pierwsze zastosowanie laty przezpierscieniowej opisat Kirklin w 1959 roku (24).
Uzywal w tym celu wlasnego osierdzia pacjenta. Inni autorzy stosowali Dacron,
osierdzie trymowane 0,6% roztworem glutaraldehydu lub Gore-Tex™ (4, 20, 8,
21, 84). Stosowano réwniez osierdzie wieprzowe (Polystan) lub cielece (Maedox).
Zasadnicze znaczenie ma dlugos¢ i szerokos¢ taty przezpierscieniowej. Diugosé
taty musi by¢ taka, aby jej dystalny odcinek obejmowat obszar poszerzenia post-
stenotycznego (20). Moze to wymagac¢ przedtuzenia cigcia na lewa tetnice ptuc-
ng, wyraznie poza miejsce przyczepu wigzadla tetniczego. Szerokos¢ taty na
poziomie pierscienia ptucnego powinna by¢ wigksza od naleznej dla danego
pacjenta, w granicach wartosci Z +2. Barratt-Boyes zalecal, aby wymiar laty na
tym poziomie nie przekraczat 75% srednicy aorty wstegpujacej. Zbyt szeroka tata
zwigksza niedomykalnos¢ ptucng a ponadto moze ulec kompresji (20). W 1967
roku Paul Marchand z Uniwersytetu w Johannesburgu, zaproponowatl zastosowa-
nie jedno lub dwuptatkowej taty homogennej, w celu zmniejszenia pooperacyj-
nej niedomykalnosci ptlucnej (34). Kawashima opracowat technike implantacji
jednoptatkowej taty przezpierscieniowej, skonstruowanej z wlasnego osierdzia
pacjenta. Jednoczesnie, zwrdcit uwage na koniecznos¢ maksymalnego ogranicze-
nia ventriculotomii (85).

Zastosowanie jednoptatkowej taty homogennej, ptucnej, krioprezerwowanej,
jest zgodnie z naszym doswiadczeniem technikg z wyboru (ryc. 11).

W przypadku niedostgpnosci homograftu ptucnego, stosujemy analogiczny
homograft aortalny, z wykorzystaniem ptatka przedniego zastawki mitralnej ho-
mograftu do poszerzenia drogi odptywu prawej komory. Stosowane przez nas
homografty nalezg do grupy zastawek zywych (vital homograft), podlegaja tech-
nice krioprezerwacji, zawieraja co najmniej 50% zywych fibroblastéw i sg przy-



Zespot Fallota 187

Ryc. 11. Jednoptatkowa tata homogenna. Homograft ptucny z doszytym ptatem osierdzia

Ryc. 12. Skrajna posta¢ ToF. Stan po implantacji jednoptatkowej, ptucnej taty homogenne;j






























