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Ca³kowite prze³o¿enie du¿ych naczyñ

Jacek J. Moll, Marek Kopala, Maciej Moll

14.1. Wstêp

Pierwszy opis serca z prze³o¿eniem du¿ych naczyñ pochodzi z 1797 r. od Baillie
(1). Jednak¿e dopiero w 1814 r. Farre pierwszy u¿y³ tej nazwy, wskazuj¹c na to, ¿e
du¿e naczynia by³y nieprawid³owo umieszczone w stosunku do przegrody miêdzy-
komorowej. W polskim pi�miennictwie pierwsz¹ wzmiankê o tej niezwyk³ej anomalii
odnajdujemy w pracy doktorskiej Ludwika Przyby³ki (De pravo organorum situ)
z 1837 roku (patrz roz. Historia kardiochirurgii... roz. 1, tom I, str. 24).

Ca³kowite prze³o¿enie du¿ych naczyñ (CPDN, ang. TGA � transposition of
great arteries) jest wad¹ czêst¹ (oko³o 10% wrodzonych wad serca) i potencjal-
nie �mierteln¹. Aorta odchodzi z anatomicznie prawej komory, sk¹d nie utleno-
wana krew przep³ywa dalej do kr¹¿enia systemowego. Têtnica p³ucna odchodzi
natomiast z anatomicznie lewej komory, kieruj¹c utlenowan¹ krew do p³uc,
z których j¹ powtórnie otrzymuje. W ca³kowitym �czystym� (prostym) prze³o-
¿eniu, serce jest jakby zupe³nie prawid³owe, z wyj¹tkiem tego, ¿e aorta i têtnica
p³ucna zamienione s¹ miejscami. Anatomia wady daje dwa odrêbne i równole-
g³e uk³ady krwiono�ne. Aby po urodzeniu noworodek móg³ prze¿yæ, musi ist-
nieæ jakakolwiek komunikacja miêdzy tymi uk³adami, bowiem w przeciwnym
razie � nie utlenowana ¿ylna krew jest t³oczona nieprawid³owo do kr¹¿enia
systemowego a utlenowana krew z ¿y³ p³ucnych jest t³oczona do kr¹¿enia p³uc-
nego. Mieszanie siê krwi miêdzy tymi dwoma krwiobiegami mo¿e zachodziæ
przez takie po³¹czenia jak przewód têtniczy lub ubytek miêdzyprzedsionkowy
czy miêdzykomorowy. Od wielko�ci tych po³¹czeñ zale¿y mo¿liwo�æ prze¿ycia
dziecka. Brak dostatecznej ilo�ci utlenowanej krwi w kr¹¿eniu systemowym
powoduje znaczne niedotlenienie, mog¹ce byæ �miertelne w okresie noworodko-
wym. Tak wiêc, stan kliniczny dziecka z CPDN, jest przede wszystkim uzale¿-
niony od mieszania siê krwi pomiêdzy uk³adem p³ucnym i systemowym. Je¿eli
jedynym po³¹czeniem jest przewód têtniczy i otwór owalny, sinica bêdzie nara-
staæ, gdy przewód têtniczy zamknie siê. W przypadku istnienia du¿ego po³¹cze-
nia na poziomie przedsionków, komór lub du¿ych naczyñ nastêpuje lepsze
mieszanie siê krwi i w zwi¹zku z tym mniejsza sinica. Wielko�æ po³¹czenia
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miêdzykomorowego, czy miêdzy du¿ymi naczyniami i obecno�æ lub nieobecno�æ
zwê¿enia têtnicy p³ucnej, decyduj¹ w du¿ym stopniu o stanie klinicznym dziec-
ka. Du¿y ubytek w przegrodzie komór lub du¿y przewód têtniczy powoduj¹, ¿e
ci�nienie w uk³adzie p³ucnym pozostaje wysokie. Przep³yw przez ³o¿ysko p³uc-
ne zwiêksza siê znacznie, gdy zmniejszaj¹ siê opory p³ucne. Zaczynaj¹ wówczas
narastaæ objawy zastoinowej niewydolno�ci kr¹¿enia. Objawy te zwykle najbar-
dziej nasilaj¹ siê w pierwszym lub drugim miesi¹cu ¿ycia. Du¿e zwê¿enie têt-
nicy p³ucnej zmniejsza przep³yw przez ³o¿ysko p³ucne i zapobiega zastoinowej
niewydolno�ci kr¹¿enia, powoduje jednak zwiêkszon¹ sinicê, szczególnie gdy
zwê¿enie to jest znacznego stopnia.

14.2. Zaburzenia hemodynamiczne w CPDN

Zaburzenia hemodynamiczne w CPDN s¹ g³ównie zwi¹zane z wielko�ci¹,
ilo�ci¹ i lokalizacj¹ po³¹czeñ pomiêdzy przedsionkami, komorami i du¿ymi
naczyniami. Wp³yw na hemodynamikê ma równie¿ istnienie zwê¿enia drogi
wyp³ywu lewej lub, rzadziej wystêpuj¹ce, prawej komory (2, 3).

G³ównymi czynnikami decyduj¹cymi o utlenowaniu krwi s¹: wielko�æ i ilo�æ
po³¹czeñ pomiêdzy uk³adem systemowym i p³ucnym. Zwykle przep³yw w ³o¿y-
sku p³ucnym jest znacznie wiêkszy ni¿ w ³o¿ysku systemowym, ze wzglêdu na
istniej¹ce ¿yciodajne po³¹czenia oraz ze wzglêdu na ni¿sze opory w ³o¿ysku
p³ucnym (4).

W ¿yciu p³odowym CPDN nie ma wp³ywu na prawid³owy rozwój (5). P³o-
dowe kr¹¿enie w CPDN ró¿ni siê jedynie od normalnego nieco bardziej obni-
¿onym wysyceniem tlenowym w aorcie wstêpuj¹cej i nieco bardziej podwy¿szo-
nym w aorcie zstêpuj¹cej (odwrotnie ni¿ w kr¹¿eniu p³odu o zdrowym sercu).

U noworodka z CPDN i ci¹g³¹ przegrod¹ miêdzykomorow¹ krew ulega
dwukierunkowemu mieszaniu poprzez otwór do³u owalnego w skutek zmian
ci�nienia w przedsionkach. Zmiany ci�nieñ zale¿¹ od faz skurczów i rozkurczów
serca oraz oddychania. W zdrowym sercu noworodka ci�nienie w prawym przed-
sionku jest ni¿sze ni¿ w przedsionku lewym. Natomiast u dziecka z CPDN pra-
wy przedsionek ³¹czy siê z komor¹ pe³ni¹c¹ rolê komory systemowej i podczas
skurczu przedsionka krew przep³ywa z prawego do lewego przedsionka przez
otwór do³u owalnego. Podczas fazy szybkiego nape³niania siê przedsionków krew
przep³ywa w drug¹ stronê z lewego przedsionka do prawego. Je¿eli komunika-
cja miêdzyprzedsionkowa jest zbyt ma³a, mieszanie krwi jest niewystarczaj¹ce,
co prowadzi do kwasicy metabolicznej i �mierci noworodka.

W przypadku wspó³istniej¹cego ubytku w przegrodzie komór, mieszanie siê
krwi pomiêdzy uk³adem p³ucnym i systemowym jest bardziej efektywne. Stop-
niowe obni¿anie siê oporów p³ucnych, w miarê up³ywu czasu, powoduje zwiêk-
szanie przep³ywu przez ³o¿ysko p³ucne, a wiêc równie¿ zwiêkszanie powrotu z ¿y³
p³ucnych i wzrost ci�nienia w lewym przedsionku. Gdy ubytek w przegrodzie
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komór jest du¿y, ci�nienia w komorach s¹ takie same, lecz na skutek ni¿szych
oporów w uk³adzie p³ucnym ni¿ systemowym, podczas skurczu, ¿ylna krew
systemowa przep³ywa przez mniej oporowe ³o¿ysko p³ucne. Podczas rozkurczu
natomiast, zwiêkszony nap³yw krwi ¿ylnej p³ucnej do lewego przedsionka i le-
wej komory okresowo podwy¿sza ci�nienie koñcowo-rozkurczowe lewej komo-
ry powy¿ej ci�nienia panuj¹cego w prawej komorze, pozwalaj¹c na nap³yw
utlenowanej krwi do uk³adu systemowego. Tak wiêc istnieje przeciek prawo-lewy
na poziomie przedsionków podczas skurczu oraz podobny lewo-prawy przeciek
na poziomie przedsionków i komór podczas rozkurczu. Du¿y ubytek miêdzyko-
morowy, powoduj¹c podwy¿szenie ci�nienia w uk³adzie p³ucnym, zaburza pra-
wid³owe obni¿anie siê oporów p³ucnych po urodzeniu i mo¿e byæ przyczyn¹
szybkiego powstania utrwalonych wysokich oporów p³ucnych. Przewód têtniczy
Botalla u noworodka z CPDN i ci¹g³¹ przegrod¹ miêdzyprzedsionkow¹, odgry-
wa du¿¹ rolê w zachowaniu dostatecznego utlenowania krwi, szczególnie
w pierwszych dniach ¿ycia. Ma on szczególne znaczenie w przypadku istnienia
ma³ego po³¹czenia miêdzyprzedsionkowego, gdy¿ pozwala doczekaæ, b¹d� do
zabiegu septostomii balonem Rashkinda, b¹d� operacji korekcji wady (6, 7). Po
kilku pierwszych dniach ¿ycia opory p³ucne obni¿aj¹ siê i przep³yw przez prze-
wód têtniczy z dwukierunkowego zmienia siê w jednokierunkowy z aorty do
têtnicy p³ucnej. W wyj¹tkowych przypadkach du¿y przewód têtniczy mo¿e byæ
przyczyn¹ niewydolno�ci kr¹¿enia i obrzêku p³uc.

Wspó³istnienie CPDN z ubytkiem w przegrodzie komór oraz zwê¿eniem drogi
odp³ywu lewej lub prawej komory, zaburza hemodynamikê w zale¿no�ci od
wielko�ci ubytku i stopnia zwê¿enia (8). Gdy zwê¿enie drogi wyp³ywu lewej
komory jest znacznego stopnia, krew przep³ywa g³ównie przez ubytek do pra-
wej komory i do uk³adu systemowego. Ogromn¹ rolê odgrywa stopieñ zwê¿enia
drogi wyp³ywu, gdy¿ decyduje on o wystarczalno�ci lub niewystarczalno�ci
przep³ywu p³ucnego. Dopóki przewód têtniczy jest dro¿ny, dopóty przep³yw przez
³o¿ysko p³ucne jest zachowany i zwiêksza siê wraz ze zmniejszaniem siê opo-
rów p³ucnych. Je¿eli jednak przewód têtniczy ulegnie zamkniêciu, szybko do-
chodzi do desaturacji krwi, kwasicy metabolicznej i w rezultacie do �mierci
noworodka.

G³êbokie zaburzenia hemodynamiczne wystêpuj¹ w przypadku wspó³istnie-
nia zwê¿enia drogi odp³ywu prawej komory, hipoplazji ³uku aorty, ciasnego
zwê¿enia cie�ni lub najciê¿szej postaci, czyli przerwanego ³uku aorty. Noworodki
z przerwanym ³ukiem aorty s¹ zwykle w ciê¿kim stanie, z du¿¹ zastoinow¹ nie-
wydolno�ci¹ kr¹¿enia, ze wzglêdu na na³o¿enie siê znacznego przecieku we-
wn¹trzsercowego oraz zwiêkszonego obci¹¿enia nastêpczego, szczególnie przy
zamykaj¹cym siê przewodzie têtniczym (9). Utrzymanie dro¿no�ci przewodu
têtniczego jest warunkiem prze¿ycia noworodka z przerwanym ³ukiem aorty, gdy¿
w przypadku jego zamykania siê szybko dochodzi do g³êbokiej kwasicy meta-
bolicznej i bezmoczu.

Ca³kowite prze³o¿enie du¿ych naczyñ
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14.3. Embriologia

Embrion dorastaj¹c do rozmiaru 5 mm ma pojedyncze naczynie, czyli wspólny
pieñ naczyniowy, ³¹cz¹cy komory z uk³adem ³uków aorty. W tym okresie wytwa-
rzaj¹ siê dwie pod³u¿ne bruzdy wewn¹trz wspólnego pnia naczyniowego i rozrasta-
j¹ siê w kierunku jego �rodka tworz¹c przegrodê, która powoduje powstanie dwóch
naczyñ: aorty i têtnicy p³ucnej. Ten podzia³ przybiera spiralny przebieg pomiêdzy
³ukami aortalnymi i komorami i skrêca poprzez ³uk o 225° tak, ¿e prawa komora ³¹czy
siê z szóstymi ³ukami (têtnice p³ucne) a lewa komora � z uk³adem têtnic powsta-
j¹cych z trzecich i czwartych ³uków aortalnych (têtnice ramienno-g³owowe i aor-
ta zstêpuj¹ca). Obrót przegrody wspólnego pnia poprzez ³uk o 45°, spowoduje po-
³¹czenie aorty z praw¹ komor¹ a têtnic p³ucnych z komor¹ lew¹, daj¹c ca³kowite
prze³o¿enie du¿ych naczyñ (10, 11).

14.3.1. Naturalny przebieg choroby

W chwili obecnej, przebieg naturalny wady jest zmieniony przez wykony-
wanie septostomii balonowej oraz przeprowadzanie leczenia operacyjnego, czy
to paliatywnego, czy te¿ w postaci korekcji ca³kowitej. Z danych wcze�niejszych,
przed er¹ septostomii wiadomo, ¿e oko³o 30% chorych nieleczonych umiera przed
ukoñczeniem pierwszego tygodnia ¿ycia, oko³o 50% nie do¿ywa 1 miesi¹ca oraz
90% nie do¿ywa 1 roku ¿ycia (12, 13, 14).

14.4. Rozpoznanie choroby

Dominuj¹ce objawy kliniczne s¹ zwi¹zane ze znacznym niedotlenieniem. Sinica
jest zwykle nasilona i wystêpuje najczê�ciej natychmiast po urodzeniu. U chorych
z ubytkiem miêdzykomorowym sinica mo¿e byæ niewielka, dominuj¹ natomiast
objawy zastoju p³ucnego, duszno�æ, niepokój i trudno�ci w od¿ywianiu.

14.4.1. Badanie fizykalne

Najbardziej charakterystycznym objawem jest uogólniona sinica. U noworod-
ka nasilona sinica z niewielkim wysi³kiem oddechowym, u³atwia odró¿nienie
sinicy w prze³o¿eniu du¿ych naczyñ, od sinicy spowodowanej chorob¹ uk³adu
oddechowego. W przypadku, gdy istnieje dro¿ny przewód têtniczy, sinica mo¿e
byæ mniej nasilona na korpusie dziecka i koñczynach dolnych ni¿ na g³owie i koñ-
czynach górnych. Palce pa³eczkowate obserwuje siê u starszych dzieci i doro-
s³ych. Pierwszy ton serca jest normalny, drugi natomiast jest zwykle g³o�ny
i pojedynczy. Szmery mog¹ byæ ró¿ne, zale¿nie od wspó³istniej¹cych anomalii,
takich jak ubytek w przegrodzie komór czy zwê¿enie têtnicy p³ucnej. Przed
urodzeniem dziecka prze³o¿enie du¿ych naczyñ nie ma szkodliwego wp³ywu na
jego rozwój, dlatego dzieci z t¹ wad¹ s¹ zwykle du¿e i dobrze rozwiniête.
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14.4.2. Zdjêcie przegl¹dowe klatki piersiowej

Obraz narz¹dów klatki piersiowej w obrazie radiologicznym mo¿e byæ nor-
malny. U starszych niemowl¹t i dzieci serce zazwyczaj ma kszta³t owalny z w¹-
sk¹ szypu³¹ naczyniow¹. W¹ska szypu³a jest spowodowana przednio-tylnym
przesuniêciem aorty i têtnicy p³ucnej. Rysunek naczyñ p³ucnych jest bogaty,
z wyj¹tkiem chorych ze wspó³istniej¹cym zwê¿eniem têtnicy p³ucnej.

14.4.3. Elektrokardiogram

W elektrokardiogramie wystêpuje zwykle odchylenie osi elektrycznej w pra-
wo. Przedsercowe odprowadzenia wskazuj¹ na przerost prawej komory. Takie
zmiany elektrokardiograficzne s¹ na tyle sta³e, ¿e ich brak wskazuje na obec-
no�æ innej wady serca.

14.4.4. Echokardiografia

Echokardiografia � zarówno dwuwymiarowa, jak i M-mode � s¹ bardzo
u¿yteczne, gdy¿ pozwalaj¹ na uwidocznienie przesuniêcia w prawo i do przodu
du¿ego naczynia, w przeciwieñstwie do normalnego lewostronnego jego po³o-
¿enia. Przez pomiar skurczowych przesuniêæ czasowych ka¿dej z komór, mo¿na
stwierdziæ, ¿e umiejscowione z ty³u naczynie jest têtnic¹ p³ucn¹. Naczynie to
mo¿na rozpoznaæ równie¿ za pomoc¹ dwuwymiarowej echokardiografii, uwidacz-
niaj¹c jej ga³êzie.

14.4.5. Cewnikowanie serca i angiokardiografia

Ci�nienie mierzone w prawej komorze jest podwy¿szone do warto�ci syste-
mowego. Lewokomorowe ci�nienie mo¿e byæ ró¿ne, zale¿nie od obecno�ci
ubytku w przegrodzie komór czy zwê¿enia têtnicy p³ucnej. W przypadku pod-
wy¿szonego ci�nienia w lewej komorze, wa¿ne jest dotarcie cewnikiem do têt-
nicy p³ucnej, w celu wyja�nienia, czy przyczyn¹ wysokiego ci�nienia jest zwê-
¿enie têtnicy p³ucnej, czy te¿ nadci�nienie p³ucne. Ci�nienie lewoprzedsionko-
we mo¿e byæ podwy¿szone, szczególnie gdy nie ma ubytku w przegrodzie przed-
sionków. Saturacja krwi w prawej komorze i aorcie jest niska, je¿eli nie istnieje
ubytek w przegrodzie przedsionków czy komór. Angiografia z podaniem �rodka
cieniuj¹cego do prawej komory daje obraz aorty odchodz¹cej z tej jamy serca.
Je¿eli istnieje ubytek w przegrodzie komór, uwidoczni siê zlokalizowana z ty³u
têtnica p³ucna. Podanie �rodka cieniuj¹cego do lewej komory pozwala oceniæ
drogê odp³ywu lewej komory oraz rozmiar têtnic p³ucnych.

Noworodek z CPDN jest powa¿nie niedotleniony i jest niezwykle wa¿ne, aby
diagnostyka i leczenie by³y przeprowadzone szybko. Leczenie rozpoczyna siê
septostomi¹ wg metody opracowanej w 1966 r. przez Rashkinda i Millera (7).

Ca³kowite prze³o¿enie du¿ych naczyñ
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Zakoñczony balonem cewnik przeprowadza siê przez prawy przedsionek i otwór
owalny do lewego przedsionka. Balon wype³nia siê �rodkiem kontrastuj¹cym
i przeci¹ga do prawego przedsionka, rozrywaj¹c w ten sposób zastawkê otworu
owalnego (czê�æ przegrody pierwotnej). Septostomia balonem jest najbardziej sku-
teczna u noworodków i niemowl¹t, poni¿ej trzeciego miesi¹ca ¿ycia, gdy¿ maj¹
one wtedy jeszcze cienk¹, delikatn¹ przegrodê miêdzyprzedsionkow¹. Przeciê-
cie przegrody specjalnym ostrzem zamocowanym na cewniku, pozwala na nie-
chirurgiczne wykonanie ubytku przegrody miêdzyprzedsionkowej u starszych
dzieci. Cewnik z no¿ykiem, opracowany przez Parka, ma koñcówkê z wyci¹ga-
nym ostrzem (15). Przeciêcie przegrody no¿ykiem jest nastêpnie powiêkszane
za pomoc¹ cewnika z balonem.

14.5. Wskazania do leczenia operacyjnego

Rozpoznanie CPDN bez wspó³istniej¹cych anomalii jest w chwili obecnej
wskazaniem do leczenia operacyjnego metod¹ korekcji anatomicznej wg Jate-
ne�a. Istnieje pewna rozbie¿no�æ pomiêdzy o�rodkami kardiochirurgicznymi co
do celowo�ci wykonywania przed operacj¹ septostomii balonowej. W niektórych
o�rodkach przyjêto to jako rutynowe postêpowanie. W innych o�rodkach septo-
stomia wykonywana jest tylko w wyj¹tkowych przypadkach, gdy operacja z pew-
nych powodów musi byæ odroczona. Operacja korekcji anatomicznej powinna
byæ wykonana w pierwszych dwóch tygodniach ¿ycia dziecka. Je¿eli przekro-
czony zostanie ten okres, nale¿y wykonaæ paliatywne przewê¿enie têtnicy p³uc-
nej (banding), celem przygotowania anatomicznie lewej komory do generowa-
nia ci�nienia systemowego (16) lub wykonaæ operacjê Senninga lub Mustarda
(17, 18). W niektórych o�rodkach �ród�cienny przebieg têtnicy wieñcowej jest
równie¿ wskazaniem do powy¿szych operacji.

Technika anatomicznej korekcji, opisana przez Jatene�a w 1975 r. (19),
w swych ró¿nych modyfikacjach wykonywana jest w wyspecjalizowanych o�rod-
kach z coraz mniejsz¹ �miertelno�ci¹, rzêdu 2�5%.

W przypadku wspó³istniej¹cych anomalii, takich jak: ubytek w przegrodzie
komór, zwê¿enie cie�ni aorty lub przerwanie ³uku aorty, najczê�ciej wykonuje
siê jednoczasowo wraz z korekcj¹ anatomiczn¹, korekcjê powy¿szych anomalii.

Dzieci z CPDN oraz ze znacznym zwê¿eniem têtnicy p³ucnej wymagaj¹
pilnego wykonania zespolenia systemowo-p³ucnego, celem zmniejszenia niedo-
tlenienia i przygotowania do operacji koryguj¹cej wadê w pó�niejszym okresie
¿ycia (20). W przypadku zwê¿enia drogi odp³ywu prawej komory lub zastawki
aortalnej nale¿y wykonaæ operacjê Damusa-Kaye�a-Stansela (21) (ryc. 13).

Pewna grupa chorych z CPDN, ubytkiem w przegrodzie komór i utrwalonym
nadci�nieniem p³ucnym, mo¿e mieæ wykonany zabieg Mustarda lub Senninga bez
zamykania ubytku w przegrodzie komór. Po¿ytek z takiego zabiegu maj¹ chorzy,
których objawy zale¿¹ g³ównie od niedotlenienia i których saturacja krwi w têt-
nicy p³ucnej, jest znacz¹co wy¿sza ni¿ saturacja krwi w têtnicach systemowych.
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14.6. Leczenie chirurgiczne

Pierwsz¹ operacj¹ w prze³o¿eniu du¿ych naczyñ by³ paliatywny zabieg za-
proponowany przez Blalocka i Hanlona w 1948 r. (22) (ryc. 1). Zabieg ten po-
lega na wyciêciu czê�ci przegrody miêdzyprzedsionkowej, co u³atwia mieszanie
siê krwi ¿ylnej z têtnicz¹. Zabieg ten powoduje równie¿ odbarczenie lewego
przedsionka, zmniejszaj¹c w nim ci�nienie, co zapobiega obrzêkowi p³uc. W na-
stêpnym dziesiêcioleciu by³y wykonywane inne paliatywne operacje. W�ród nich
na uwagê zas³uguje operacja zaproponowana przez Lillehei�a i Varco w 1953 r.
(23), polegaj¹ca na przemieszczeniu ¿y³y g³ównej dolnej do lewego przedsionka
i ¿y³ p³ucnych prawych do prawego przedsionka. Od czasu wprowadzenia sep-
tostomii cewnikiem z balonem, tj. od 1966 r., techniki te maj¹ coraz mniejsze

Ryc. 1. Operacja Blalocka i Hanlona. Zacisk atraumatyczny obejmuje prawe
¿y³y p³ucne oraz czê�æ przegrody miêdzyprzedsionkowej i wolnej �ciany
prawego przedsionka. Wycina siê przegrodê wzd³u¿ zaznaczonej linii, two-

rz¹c dodatkow¹ komunikacjê miêdzy prawym i lewym przedsionkiem

zastosowanie i g³ównie historyczne znaczenie. Nastêpnym etapem w leczeniu chi-
rurgicznym CPDN by³o skrzy¿owanie przep³ywu krwi na poziomie przedsion-
ków. Koncepcja podzia³u przedsionków zosta³a wysuniêta w 1954 r. przez Al-
berta (24). W roku 1960 Senning (17) wykona³ z sukcesem pierwsz¹ operacjê ko-
rekcji wewn¹trzprzedsionkowej, wykorzystuj¹c �cianê przedsionka oraz przegrodê
miêdzyprzedsionkow¹, w celu skierowania nap³ywu krwi ¿ylnej systemowej do
lewego uj�cia przedsionkowo-komorowego. W roku 1963 Mustard (18) opraco-
wa³ technikê zmiany nap³ywu krwi, dziel¹c przedsionki ³at¹ osierdziow¹. Tech-
nika Mustarda, dziêki swej prostocie i niskiej �miertelno�ci, pozostawa³a d³ugo
podstawow¹ metod¹ korekcji prze³o¿enia du¿ych naczyñ. Z kolei operacja Sen-
ninga, wykonywana w wieku niemowlêcym, umo¿liwia wzrost elementów przed-
sionków wraz ze wzrostem dziecka.
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Nastêpnym prze³omowym etapem w leczeniu tej wady, by³o wykonanie przez
Jatene�a w 1975 r. (19), operacji anatomicznej korekcji wady, polegaj¹cej na prze-
mieszczeniu w prawid³ow¹ pozycjê du¿ych naczyñ têtniczych, z jednoczesnym
przeszczepieniem uj�æ naczyñ wieñcowych.

14.6.1. Operacja Mustarda

14.6.1.1. Wskazania do operacji

Uwa¿a siê, ¿e u wszystkich dzieci z CPDN, powinna byæ wykonana septo-
stomia balonem. Dalsze postêpowanie zale¿y od obecno�ci wspó³istniej¹cych ano-
malii.

W przypadku CPDN bez ubytku w przegrodzie komór, w zale¿no�ci od
do�wiadczenia o�rodka, wykonuje siê albo operacjê przestawienia têtnic wg
metody Jatene�a w pierwszych dniach ¿ycia dziecka (kiedy ci�nienie w uk³adzie
p³ucnym jest jeszcze zbli¿one do systemowego), albo po wykonaniu septostomii
wykonuje siê zabieg Mustarda lub Senninga, najlepiej w wieku 6�12 miesiêcy
¿ycia. Je¿eli stan dziecka pogarsza siê, ze wzglêdu na niewystarczaj¹cy ubytek
przegrodzie przedsionków, operacjê Mustarda czy Senninga wykonuje siê wcze-
�niej lub przeprowadza operacyjn¹ septektomiê wg metody Blalocka-Hanlona.
Obecnie ze wzglêdu na coraz lepsze wyniki leczenia operacyjnego koryguj¹ce-
go wadê, operacyjna septektomia znajduje coraz mniejsze zastosowanie.

14.6.1.2. Technika operacyjna

Przez pod³u¿n¹ sternotomiê otwiera siê klatkê piersiow¹. Wypreparowuje siê
worek osierdziowy, oddzielaj¹c go od op³ucnej i grasicy a nastêpnie wycina du¿¹
jego czê�æ w celu otrzymania ³aty. W przypadku reoperacji z masywnymi zro-
stami osierdziowymi mo¿e zachodziæ potrzeba u¿ycia innego materia³u ni¿ worek
osierdziowy. Mo¿na w takim przypadku u¿yæ ³aty z konserwowanego w glutar-
aldehydzie osierdzia wo³owego firmy Polystan lub ³aty z PTFE (Gore-Tex�).
Je¿eli przewód têtniczy jest dro¿ny lub spodziewamy siê jego dro¿no�ci, wypre-
parowuje siê go i podwi¹zuje przed podaniem Heparyny.

Do pod³¹czenia kr¹¿enia pozaustrojowego, kaniuluje siê aortê a nastêpnie
zak³ada kaniulê ¿yln¹ bezpo�rednio do ¿y³y g³ównej górnej, w odleg³o�ci wiêk-
szej ni¿ 0,5�1 cm od po³¹czenia ¿y³y z prawym przedsionkiem, w celu unikniê-
cia uszkodzenia wêz³a zatokowo-przedsionkowego czy têtnicy wêz³a zatokowo-
przedsionkowego. ¯y³ê g³ówn¹ doln¹ kaniuluje siê w pobli¿u jej po³¹czenia
z prawym przedsionkiem. Je¿eli kaniulacja której� z ¿y³ g³ównych sprawia trud-
no�æ, mo¿na kaniulowaæ jedn¹ ¿y³ê, uruchomiæ kr¹¿enie pozaustrojowe i na
czê�ciowym, wspomagaj¹cym kr¹¿eniu za³o¿yæ drug¹ kaniulê. Unikniemy w ten
sposób spadku ci�nienia krwi lub zaburzeñ rytmu serca. Mo¿na równie¿ za³o¿yæ
jedn¹ kaniulê przez uszko prawego przedsionka, rozpocz¹æ kr¹¿enie pozaustro-
jowe, po czym na odci¹¿onym sercu za³o¿yæ kaniule do ¿y³ g³ównych.
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Noworodki i niemowlêta poni¿ej 3 miesi¹ca ¿ycia operuje siê zwykle w g³ê-
bokiej hipotermii z zatrzymaniem kr¹¿enia pozaustrojowego, dawniej ze wstêp-
nym ch³odzeniem powierzchniowym obecnie ch³odz¹c tylko wymiennikiem
cieplnym oksygenatora. W tym przypadku wystarczy za³o¿yæ tylko pojedyncz¹
kaniulê ¿yln¹ przez uszko prawego przedsionka a nastêpnie usun¹æ j¹ po och³o-
dzeniu dziecka i zatrzymaniu kr¹¿enia pozaustrojowego. Po operacji Mustarda
kaniulê tê mo¿na za³o¿yæ ponownie przez uszko prawego (czynno�ciowo lewe-
go) przedsionka. Okaza³o siê bowiem, ¿e to skrzy¿owane kr¹¿enie pozaustrojo-
we jakie powstaje po operacji, nie przedstawia ¿adnych problemów technicznych
i nie ma konieczno�ci zak³adania kaniuli do lewego przedsionka.

Dziecko och³adza siê do temperatury zale¿nej od techniki operacyjnej. Przy
zastosowaniu g³êbokiej hipotermii z zatrzymaniem kr¹¿enia, temperatura mierzo-
na w prze³yku zostaje obni¿ona do 19 °C, co pozwala bezpiecznie zatrzymaæ
kr¹¿enie na 60 min. W przypadku starszych dzieci operacja mo¿e przebiegaæ
w hipotermii bez zatrzymania kr¹¿enia, przy zredukowanym przep³ywie minu-
towym pompy. Je¿eli pole operacyjne jest zalewane krwi¹ powracaj¹c¹ z ³o¿y-
ska p³ucnego, mo¿na za³o¿yæ kaniulê odsysaj¹c¹ do lewego przedsionka. �cianê
prawego przedsionka nacina siê pod³u¿nie pomiêdzy ¿y³ami g³ównymi, przy ¿yle
g³ównej górnej nieco ku przodowi, aby unikn¹æ uszkodzenia wêz³a zatokowo-
przedsionkowego.

Lepszy dostêp operacyjny mo¿na uzyskaæ wykonuj¹c bardziej rozleg³e, po-
przeczne naciêcie �ciany przedsionka, przed³u¿aj¹c je przez bruzdê miêdzyprzed-
sionkow¹ w kierunku lewego przedsionka. Ma to szczególne znacznie, gdy wy-
magane jest powiêkszenie jamy przedsionka ¿y³ p³ucnych, a wiêc u dzieci po-
ni¿ej 6 miesi¹ca ¿ycia, tak¿e u dzieci starszych, z ma³¹ jam¹ prawego przedsionka.
Pozosta³o�æ przegrody miêdzyprzedsionkowej wycina siê, zwracaj¹c uwagê na
to, aby nie przebiæ �ciany przedsionka (ryc. 2). Nastêpnie wszywa siê przygo-

Ryc. 2. Przegrodê miêdzyprzedsionkow¹
wycina siê doszczêtnie
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towan¹ wcze�niej ³atê o kszta³cie �spodni z nogawkami� o szeroko�ci 3/4 obwodu
¿y³y g³ównej. Kszta³t ³aty jest spraw¹ kontrowersyjn¹, dyskutowan¹ od dawna
przez chirurgów, lecz zwykle jest to trapez a wymiary ³aty dla dzieci o masie cia³a
10 kg wynosz¹ 70-55-40 mm. Wszywanie ³aty rozpoczyna siê od za³o¿enia szwu
pomiêdzy uj�ciami lewych ¿y³ p³ucnych i przyczepem uszka lewego przedsion-
ka. Górn¹ liniê szwu prowadzi siê dooko³a lewych górnych ¿y³ p³ucnych i dalej
w kierunku górnego brzegu uj�cia prawych górnych ¿y³ p³ucnych, w pewnym
oddaleniu od wyciêtego brzegu przegrody miêdzyprzedsionkowej, tak aby nie
zawêziæ odp³ywu z ¿y³y g³ównej górnej. Nie nale¿y jednak wszywaæ ³aty zbyt
nisko w lewym przedsionku, aby z kolei nie utrudniaæ odp³ywu z lewych ¿y³ p³uc-
nych. Drugi koniec szwu prowadzi siê dooko³a lewych dolnych ¿y³ p³ucnych
i dalej do dolnego brzegu prawych dolnych ¿y³ p³ucnych. Nale¿y zwróciæ uwa-
gê na to, aby obydwie linie szwów, tj. górna i dolna, w okolicy prawych ¿y³
p³ucnych rozchodzi³y siê w kierunku ¿y³y g³ównej górnej i ¿y³y g³ównej dolnej,
w przeciwnym razie mo¿e powstaæ okrê¿ny fa³d, utrudniaj¹cy odp³yw krwi z ¿y³
p³ucnych.

W nastêpnej kolejno�ci zak³ada siê szew w �rodkowej czê�ci wyciêtego brzegu
przegrody miêdzyprzedsionkowej, przeszywa przez odpowiadaj¹cy po³o¿eniem
przeciwleg³y brzeg ³aty i obszywa wewn¹trz prawego przedsionka, wytwarzaj¹c
tunel dla sp³ywu ¿y³ g³ównych (ryc. 3). Dalej szew prowadzi siê poni¿ej uj�cia
zatoki wieñcowej (po jej tylnym brzegu), pozostawiaj¹c jej sp³yw do przedsion-
ka ¿y³ p³ucnych lub � je¿eli zdecydowano siê naci¹æ uj�cie zatoki wieñcowej �
linia szwu mo¿e przebiegaæ powy¿ej uj�cia, daj¹c sp³yw krwi z zatoki wieñco-
wej do przedsionka ¿y³ g³ównych. Linia szwu nie powinna przebiegaæ w bez-
po�rednim s¹siedztwie przedniej krawêdzi uj�cia zatoki wieñcowej aby nie uszko-
dziæ ogona wêz³a przedsionkowo-komorowego. Wa¿nym elementem zabiegu
Mustarda, jest uzyskanie w³a�ciwej geometrii wszycia ³aty tworz¹cej tunel dla

Ryc. 3. Przyciêt¹ do odpowiedniego
kszta³tu ³atê wszywa siê rozpoczyna-
j¹c od miejsca pomiêdzy lewymi ¿¿.
p³ucnymi a uj�ciem uszka lewego
przedsionka
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sp³ywu krwi z ¿y³ g³ównych do lewej komory (ryc. 4). Po ca³kowitym wszyciu
³aty tunelizuj¹cej, odpowietrza siê aortê, usuwa zacisk aortalny.

Ryc. 4. Naszyta ³ata musi tworzyæ tunel, pozwalaj¹cy na ³atwy
sp³yw krwi z ¿y³ uk³adowych do zastawki mitralnej oraz nie utrud-
niaæ przep³ywu krwi z ¿y³ p³ucnych do zastawki trójdzielnej

Podczas ogrzewania dziecka zamyka siê naciêt¹ �cianê prawego przedsionka
szwem ci¹g³ym lub wszywa ³atê powiêkszaj¹c¹ przedsionek ¿y³ p³ucnych. Przed
zawi¹zaniem ostatniego szwu, otwiera siê uszczelnienie ¿y³ g³ównych i odpowie-
trza dok³adnie serce. Po ca³kowitym ogrzaniu dziecka, zatrzymuje siê kr¹¿enie
pozaustrojowe, utrzymuj¹c ci�nienie w przedsionku ¿y³ p³ucnych na poziomie
1,3 kPa (10 mmHg).

14.6.2. Operacja Senninga

14.6.2.1. Wskazania do operacji

Wskazania do operacji s¹ takie same jak do operacji Mustarda, z uzupe³nie-
niem, ¿e ten typ operacji jest preferowany w wieku niemowlêcym, ze wzglêdu
na mo¿liwo�æ wzrostu �cian przedsionków wraz ze wzrostem dziecka.

14.6.2.2. Technika operacyjna

Przez pod³u¿n¹ sternotomiê otwiera siê klatkê piersiow¹, przecina pod³u¿nie
worek osierdziowy i pod³¹cza kr¹¿enie pozaustrojowe tak samo jak w zabiegu
Mustarda. Przed rozpoczêciem kr¹¿enia pozaustrojowego wykonuje siê pomiary
obwodu ¿y³ g³ównych � górnej i dolnej. Zak³ada siê szwy znacznikowe (kierun-
kowe) w obszarze rowka miêdzyprzedsionkowego, okre�laj¹c w ten sposób
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obydwa koñce linii ciêcia �ciany lewego przedsionka. Punkty te powinny znaj-
dowaæ siê na bocznych krawêdziach ¿y³ g³ównych. Nastêpne szwy znacznikowe
zak³ada siê kilka milimetrów dog³owowo od po³¹czenia ¿y³y g³ównej dolnej
z prawym przedsionkiem, w odleg³o�ci 2/3 obwodu ¿y³y g³ównej dolnej od szwu
kierunkowego na rowku miêdzyprzedsionkowym. Miejsce to okre�la doln¹ gra-
nicê naciêcia �ciany przedsionka. Po rozpoczêciu kr¹¿enia pozaustrojowego
ch³odzi siê dziecko, najczê�ciej do temp. 24 °C. Odpreparowuje siê rowek miê-
dzyprzedsionkowy pomiêdzy uprzednio za³o¿onymi szwami znacznikowymi.
Odpreparowanie nie powinno siêgaæ poza liniê ¿y³ g³ównych, gdy¿ spowodowa-
³oby to zniekszta³cenie tunelu odp³ywowego z ¿y³ g³ównych i zaburzenie prze-
p³ywu krwi � zarówno przez kana³ ¿y³ g³ównych, jak i z ¿y³ p³ucnych. W przy-
padku u¿ycia dwóch kaniul ¿ylnych zak³ada siê równie¿ kaniulê odsysaj¹c¹ do
lewego przedsionka.

Je¿eli planowany jest zabieg w g³êbokiej hipotermii z ca³kowitym zatrzy-
maniem kr¹¿enia, pojedyncz¹ prawo-przedsionkow¹ kaniulê usuwa siê po za-
trzymania kr¹¿enia i opró¿nieniu serca z krwi do zbiornika ¿ylnego. Prawy
przedsionek nacina siê oko³o 1 cm do przodu od bruzdy granicznej i ciêcie
prowadzi w dó³ do uprzednio za³o¿onego szwu znacznikowego przy ¿yle g³ów-
nej dolnej. Odci¹ga siê naciête brzegi prawego przedsionka i odsysa krew z jego
wnêtrza (ryc. 5). Ocenia siê przegrodê miêdzyprzedsionkow¹ pod wzglêdem
potrzeby u¿ycia dodatkowego materia³u dla uzyskania w³a�ciwej wielko�ci pola
powierzchni przegrody, umo¿liwiaj¹cej utworzenie kana³u dla przep³ywu krwi
(ryc. 6). Alternatywnie mo¿na powiêkszyæ przegrodê u¿ywaj¹c, zamiast obce-
go materia³u, �cianê wewnêtrzn¹ uszka lewego przedsionka, po jego wynico-
waniu. Innym rozwi¹zaniem jest z kolei rezygnacja z zastosowania w³asnego
materia³u, jaki oferuj¹ w³asne tkanki pacjenta. W tej modyfikacji stosuje siê

Ryc. 5. �cianê prawego przedsionka nacina siê pod³u¿nie, uwidaczniaj¹c
przegrodê miêdzyprzedsionkow¹. Zaznaczona linia przerywana okre�la obszar

naciêcia przegrody
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wyciêcie przegrody miêdzyprzedsionkowej, po czym uj�cie ¿y³ p³ucnych za-
myka siê od strony lewego przedsionka rozleg³¹ owaln¹ (kszta³tu �³ezki�) ³at¹
(najczê�ciej z PTFE � Gore-Tex�).

W przypadku, gdy ubytek w przegrodzie miêdzyprzedsionkowej jest ma³y
i znajduje siê w �rodkowej czê�ci, zaszywa siê go przed naciêciem przegrody. Nie
ma wtedy potrzeby u¿ycia dodatkowej ³aty powiêkszaj¹cej przegrodê. Naciêcie
�ciany lewego przedsionka przebiega w rowku miêdzyprzedsionkowym. Przy
kaniulacji obydwu ¿y³ g³ównych naciêcia �cian przedsionków i przegrody wyko-
nuje siê podczas ch³odzenia dziecka w kr¹¿eniu pozaustrojowym. Szew Prolene�
5-0 zak³ada siê powy¿ej lewych ¿y³ p³ucnych i przek³uwa przez koniec ³aty prze-
grodowej. Dolny brzeg tej ³aty przeszywa siê wewn¹trz lewego przedsionka do
uj�cia ¿y³y g³ównej dolnej, górny natomiast brzeg jest podobnie wszywany do uj�cia
¿y³y g³ównej górnej. Te dwie linie szwów powinny tak siê rozchodziæ, aby nie
zaciskaæ tylnej drogi dla odp³ywu lewych ¿y³ p³ucnych (ryc. 6). Przednia czê�æ
tunelu ¿y³ g³ównych jest nastêpnie wytwarzana przez wszycie tylnej czê�ci naciêtej
wcze�niej wolnej �ciany prawego przedsionka, szwem ci¹g³ym Prolene� 5-0. Szew

zak³ada siê przy ¿yle g³ównej dolnej i kontynuuje wzd³u¿ brzegu wyciêtej prze-
grody miêdzyprzedsionkowej do ¿y³y g³ównej górnej (ryc. 7). Mo¿na równie¿
rozpocz¹æ szew w �rodkowym odcinku i prowadziæ go w dwóch kierunkach � do
¿y³y g³ównej górnej i dolnej. Uj�cie zatoki mo¿na pozostawiæ po stronie ¿y³ p³uc-
nych. Naciêcie lewego przedsionka mo¿na poszerzyæ nacinaj¹c praw¹ górn¹ ¿y³ê
p³ucn¹ lub � przy poziomym po³o¿eniu prawych ¿y³ p³ucnych � naciêcie posze-
rzaj¹ce mo¿na wykonaæ pomiêdzy nimi. Nastêpnym etapem jest zespolenie wol-

Ryc. 6. £atê utworzon¹ z naciêtej przegrody miêdzyprzedsionkowej,
powiêkszon¹ o element wype³niaj¹cy ubytek w przegrodzie przedsion-
ków, wszywa siê wewn¹trz lewego przedsionka pomiêdzy zastawkê
mitraln¹ a lewymi ¿¿. p³ucnymi, kieruj¹c j¹ odpowiednio do podstawy
¿y³y g³ównej górnej i dolnej. Uj�cia ¿y³ p³ucnych zostaj¹ w ten sposób

oddzielone od wnêtrza przedsionka.
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nej �ciany prawego przedsionka (przedniego brzegu) z naciêtym zewnêtrznym brze-
giem lewego przedsionka (do przodu od prawych ¿y³ p³ucnych). Liniê szwu pro-
wadzi siê tak, aby nie uszkodziæ wêz³a zatokowo-przedsionkowego, jednocze�nie
nie zwê¿aj¹c odp³ywu ¿y³ p³ucnych (ryc. 8). Stosowanie pojedynczych szwów
powinno pozwoliæ na wzrost tkanki w danym obszarze.

W przypadku wspó³istniej¹cych anomalii, takich jak ubytek w przegrodzie
komór czy przetrwa³y przewód têtniczy, koryguje siê je podczas jednego zabie-
gu. Je¿eli nadci�nienie p³ucne jest utrwalone, z oporami p³ucnymi powy¿ej 8 j.
Wooda, wykonuje siê tzw. �paliatywny zabieg Senninga�, pozostawiaj¹c niezam-
kniêty ubytek w przegrodzie komór.

14.6.3. Operacja Rastelli�ego

14.6.3.1. Wskazana do operacji

Operacjê Rastelli�ego mo¿na wykonaæ u dziecka ze zwê¿eniem drogi odp³y-
wu lewej komory i wspó³istniej¹cym ubytkiem w przegrodzie komór (20).
Zwê¿enie drogi odp³ywu lewej komory mo¿e byæ spowodowane: w³óknist¹
przepon¹ lub tunelem, przero�niêciem miê�niówki przegrody miêdzykomorowej,

Ryc. 7. Przedni¹ czê�æ tunelu ¿y³ g³ównych
tworzy siê wszywaj¹c tyln¹ czê�æ �ciany pra-
wego przedsionka pomiêdzy ¿¿. g³ównymi

Ryc. 8. Woln¹ �cianê prawego
przedsionka zespala siê z naciê-
tym zewnêtrznym brzegiem le-
wego przedsionka, tworz¹c dro-
gê dla przep³ywu krwi z ¿y³ p³uc-
nych do zastawki trójdzielnej
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têtniakiem czê�ci b³oniastej przegrody miêdzykomorowej, anomali¹ pozycji za-
stawki mitralnej lub zwê¿eniem zastawki têtnicy p³ucnej. Usuniêcie zwê¿enia
drogi odp³ywu lewej komory jest trudne lub wrêcz niemo¿liwe. Pozostaje w tym
przypadku wykonanie zespolenia omijaj¹cego zwê¿on¹ czê�æ komory.

Dok³adna diagnostyka jest warunkiem powodzenia tego typu zabiegu. Ele-
menty, takie jak: wielko�æ ubytku w przegrodzie komór, jego po³o¿enie wzglê-
dem zastawki aortalnej i p³ucnej, obecno�æ dodatkowych ubytków w przegrodzie
komór, obecno�æ przewodu têtniczego, du¿e po³¹czenia aortalno-p³ucne, dro¿-
no�æ uprzednio wykonanych zespoleñ systemowo-p³ucnych � musz¹ byæ rozpo-
znane.

Przyjmuje siê, ¿e najlepszym okresem do wykonania operacji Rastelli�ego jest
wiek 4�5 lat.

Wcze�niejsze postêpowanie polega na wykonaniu septostomii balonem, najczê-
�ciej w pierwszych dniach ¿ycia. Je¿eli w stanie dziecka nastêpuje poprawa, po-
nawia siê diagnostykê w wieku 3-4 miesiêcy. W przypadku istnienia ubytku w czê-
�ci beleczkowej przegrody, po³o¿onego w du¿ej odleg³o�ci od aorty, wspó³istnie-
j¹cych krótkich nici �ciêgnistych przekraczaj¹cych ubytek, �krocz¹cej� zastawki
mitralnej czy trójdzielnej lub nieprawid³owego przyczepu miê�ni brodawkowatych
do zastawki trójdzielnej � wykonuje siê operacjê Mustarda czy Senninga, zamy-
kaj¹c jednocze�nie ubytek w przegrodzie komór i wykonuj¹c po³¹czenie lewej
komory z têtnic¹ p³ucn¹ za pomoc¹ homograftu. Je¿eli u dziecka z ubytkiem
miêdzykomorowym spe³niaj¹cym warunki do wykonania zabiegu Rastelli�ego, na-
rastaj¹: sinica, stê¿enie hemoglobiny i hematokryt, wykonuje siê po³¹czenie sys-
temowo-p³ucne i czêsto jednocze�nie septektomiê przedsionkow¹. Zabiegi te po-
zwalaj¹ odroczyæ operacjê Rastelli�ego do wieku powy¿ej 2 roku ¿ycia.

14.6.3.2. Technika operacyjna

Przez pod³u¿n¹ sternotomiê otwiera siê klatkê piersiow¹ i przecina pod³u¿nie
worek osierdziowy. Odpreparowuje siê aortê od têtnicy p³ucnej. Podaje siarczan
Heparyny i pod³¹cza kr¹¿enie pozaustrojowe. Po och³odzeniu dziecka zaklesz-
cza siê aortê i podaje p³yn kardioplegiczny do opuszki aorty. Zak³ada siê kaniu-
lê odsysaj¹c¹ do lewego przedsionka przez ¿y³ê p³ucn¹ lub koniuszek lewej
komory. Nacina siê �cianê prawego przedsionka i ocenia anatomiê komory przez
zastawkê trójdzieln¹. Niezwykle wa¿na jest ocena ubytku w przegrodzie komór,
pod wzglêdem jego przydatno�ci do po³¹czenia lewej komory z aort¹. Ocenia siê
równie¿ lokalizacjê miê�ni brodawkowatych i nici �ciêgnistych zastawki trójdziel-
nej w celu wybrania odpowiedniego miejsca naciêcia �ciany prawej komory.
Woln¹ �cianê prawej komory nacina siê pod³u¿nie lub sko�nie w jej drodze
odp³ywu, ciêcie prowadz¹c tak, aby nie uszkodziæ g³ównych ga³êzi têtnic wieñ-
cowych (ryc. 9). Uwidacznia siê ubytek w przegrodzie komór (ryc. 10). Je¿eli
jest on mniejszy od zastawki aortalnej, nale¿y go poszerzyæ, aby nie pozostawiæ
zwê¿enia drogi odp³ywu lewej komory. Ubytek mo¿na poszerzyæ przez wyciê-
cie jego krawêdzi lub nacinaj¹c j¹ w górno-bocznym odcinku.
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Przez ubytek w przegrodzie komór zaszywa siê uj�cie têtnicy p³ucnej i jed-
nocze�nie z zewn¹trz zak³ada podwójn¹ podwi¹zkê lub szew na pieñ têtnicy
p³ucnej tu¿ powy¿ej pier�cienia zastawki. Ocenia siê odleg³o�æ dolnego brzegu
ubytku w przegrodzie komór do górnego brzegu zastawki aortalnej i wycina
odpowiedniej wielko�ci ³atê dakronow¹ lub teflonow¹. £ata musi uwypuklaæ siê
w stronê jamy prawej komory, tworz¹c tunel dla odp³ywu krwi z lewej komory
(ryc. 11). Zak³ada siê pojedyncze szwy materacowe z ³atkami, zaczynaj¹c od
dolnego brzegu ubytku przy zastawce trójdzielnej a nastêpnie prowadz¹c je do
górnej czê�ci ubytku. W górny, ³atwo dostêpny, brzeg ubytku miêdzykomorowego
mo¿na wszywaæ ³atê szwem ci¹g³ym. Niektóre o�rodki stosuj¹ z powodzeniem
wszywanie ca³o�ci ³aty szwem ci¹g³ym (szwami pó³ci¹g³ymi).

Ryc. 9. Woln¹ �cianê prawej komory nacina siê
pod³u¿nie lub sko�nie w jej drodze odp³ywu

Ryc. 10. Przez naciêt¹ �cianê prawej
komory uwidacznia siê ubytek w prze-
grodzie komór
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W nastêpnej kolejno�ci nacina siê szeroko têtnicê p³ucn¹ na jej rozwidleniu
i pniu, w celu wszycia homograftu o mo¿liwie jak najwiêkszym rozmiarze lub
sztucznej protezy naczyniowej z zastawk¹ (ryc. 12).

Zespolenie z têtnic¹ p³ucn¹ wykonuje siê za pomoc¹ szwu ci¹g³ego Prolene�
5-0. Po wszyciu dystalnego odcinka protezy odpowietrza siê serce i odkleszcza
aortê. Zak³ada siê ssak do prawego przedsionka lub � przez zastawkê trójdzieln¹
� do prawej komory i wszywa proksymalny odcinek protezy do naciêtej �ciany
prawej komory, na bij¹cym sercu, szwem Prolene� 4-0. Nastêpnie zaszywa siê
naciêt¹ wcze�niej �cianê prawego przedsionka, odpowietrza lewe oraz prawe serce
i po ogrzaniu chorego od³¹cza kr¹¿enie pozaustrojowe. Zak³ada siê elektrody na-
sierdziowe i usuwa kaniule do kr¹¿enia pozaustrojowego. Po wykonaniu hemostazy
zamyka siê klatkê piersiow¹, uk³adaj¹c protezê tak, aby nie uciska³ jej mostek.

14.6.4. Operacja w prze³o¿eniu du¿ych naczyñ ze zwê¿eniem drogi
odp³ywu lewej komory i ci¹g³ej przegrodzie miêdzykomorowej

14.6.4.1.Wskazania do operacji

Rodzaj planowanej operacji zale¿y od postaci zwê¿enia drogi odp³ywu le-
wej komory. Je¿eli istnieje mo¿liwo�æ bezpo�redniego uwolnienia zwê¿enia, tak
jak to ma miejsce w przypadku istnienia w³óknistej przepony czy têtniaka prze-
grody b³oniastej, wskazania do operacji s¹ takie same jak u dzieci z prostym prze-
³o¿eniem du¿ych naczyñ. Je¿eli nie ma mo¿liwo�ci zlikwidowania zwê¿enia drogi

Ryc. 11. £atê kieruj¹c¹ krew z lewej komory przez
otwór w przegrodzie komór do aorty naszywa siê
tak, aby tworzy³a tunel wewn¹trz prawej komory

(uwidoczniono wszycie ³aty szwem ci¹g³ym)

Ryc. 12. Praw¹ komorê ³¹czy siê z têtni-
c¹ p³ucn¹ za pomoc¹ homograftu (najczê-
�ciej) lub protezy naczyniowej z za-

stawk¹
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odp³ywu, co ma miejsce w przypadku istnienia tunelu w³óknisto-miê�niowego
czy nieprawid³owej zastawki mitralnej, opó�nia siê termin operacji. Przy nara-
staj¹cej sinicy i policytemii wykonuje siê zespolenie systemowo-p³ucne i najczê-
�ciej jednocze�nie chirurgiczn¹ septektomiê metod¹ Blalocka-Hanlona. W przy-
padku, gdy ci�nienie w lewej komorze przekracza systemowe, a ci�nienie
w têtnicy p³ucnej jest ni¿sze ni¿ 40 kPa (30 mmHg), wykonuje siê po³¹czenie
omijaj¹ce lewej komory z têtnic¹ p³ucn¹, u¿ywaj¹c protezy naczyniowej z za-
stawk¹.

14.6.4.2. Technika operacyjna

W pierwszej kolejno�ci wykonuje siê zabieg Mustarda lub Senninga. Dostêp
do zwê¿enia drogi odp³ywu lewej komory mo¿na uzyskaæ przez lewy przedsio-
nek i zastawkê mitraln¹, przez naciêt¹ w okolicy koniuszka lew¹ komorê lub od
strony têtnicy p³ucnej przez zastawkê p³ucn¹. Ten ostatni dostêp jest najczê�ciej
wykorzystywany. Têtnicê p³ucn¹ nacina siê pod³u¿nie, odchyla p³atki zastawki
p³ucnej i uwidacznia pier�cieñ przewê¿aj¹cy. Zwê¿enie uwalnia siê, wycinaj¹c
brzeg w³óknisto-miê�niowy na odcinku nie wiêkszym ni¿ ¼ obwodu. Je¿eli nie
uda siê uwolniæ zwê¿enia, nale¿y wykonaæ zespolenie omijaj¹ce, protez¹ naczy-
niow¹ z zastawk¹, pomiêdzy koniuszkiem lewej komory i têtnic¹ p³ucn¹. W tym
celu nacina siê pod³u¿nie, poni¿ej przebiegu nerwu przeponowego, worek osier-
dziowy i otwiera lew¹ op³ucn¹. Nacina siê lew¹ komorê od koniuszka w górê
wzd³u¿ przebiegu ga³êzi zstêpuj¹cej przedniej lewej têtnicy wieñcowej. Najpierw
wykonuje siê ma³e naciêcie komory, wszywa siê naciêty sko�nie proksymalny
koniec protezy, przez wzmacniaj¹ce paski z filcu teflonowego, szwem ci¹g³ym
Prolene� 4-0. Protezê uk³ada siê w lewej jamie op³ucnej, ustalaj¹c jej d³ugo�æ,
a nastêpnie wszywa jej dystalny odcinek do boku pnia têtnicy p³ucnej szwem
ci¹g³ym Prolene� 5-0.

14.6.4.3. Operacja Damusa-Kaye�a-Stansela

14.6.4.3.1 Wskazania do operacji
Operacja ta ma szczególne zastosowanie przy wspó³istniej¹cym z prze³o¿e-

niem du¿ych naczyñ zwê¿eniem drogi odp³ywu prawej komory lub zastawki
aortalnej (21). Tak jak w operacji Jatene�a czy Rastelli�ego, lewa komora musi
byæ przygotowana do podtrzymania kr¹¿enia systemowego.

14.6.4.3.2. Technika operacyjna
Po typowej kaniulacji, och³odzeniu, zakleszczeniu aorty i podaniu p³ynu

kardioplegicznego odcina siê têtnicê p³ucn¹ tu¿ przed jej rozwidleniem (ryc. 13a).
Nacina siê aortê wstêpuj¹c¹ na jej bocznej �cianie. Proksymalny odcinek têtnicy
p³ucnej nacina siê sko�nie i wszywa jak najszerzej do naciêtej �ciany aorty (ryc.
13b). Nacina siê �cianê prawej komory w jej drodze odp³ywu i je¿eli jest on
obecny, zamyka ubytek w przegrodzie komór u¿ywaj¹c ³aty dakronowej. Uj�cie
aorty mo¿na zamkn¹æ ³at¹. Jednak¿e nie jest to konieczne, gdy¿ ci�nienie w pra-
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wej komorze po operacji powinno byæ ni¿sze ni¿ w aorcie i zwê¿ona zastawka
aortalna powinna pozostawaæ zamkniêta. Nastêpnie doszywa siê protezê z zastaw-
k¹ lub homograft (p³ucny lub aortalny � ryc. 13 c), ³¹cz¹c praw¹ komorê z têt-
nic¹ p³ucn¹. Zalet¹ tej operacji w stosunku do operacji Jatene�a jest to, ¿e nie
ma potrzeby przeszczepiania naczyñ wieñcowych. Mankamentem zabiegu jest
potrzeba stosowania protezy naczyniowej z zastawk¹, co zwykle po kilku latach
zmusza do reoperacji i wymiany protezy.

Ryc. 13.  Technika operacji Stansela, (1975, w³a-
�ciwie Damusa-Kaye�a�Stansela)
a) faza wstêpna � przeciêty pieñ têtnicy p³ucnej
� wysoko tu¿ przed rozga³êzieniem; na lewym ob-
rysie aorty wstêpuj¹cej wykonane naciêcie przy-
gotowane do po³¹czenia z pniem têtnicy p³ucnej,
b) proksymalny odcinek pnia têtnicy p³ucnej po-
³¹czony z aort¹ wstêpuj¹c¹, na ilustracji strop
zespolenia uzupe³niony ³at¹ (materia³ sztuczny lub
homograftowy), niekiedy korzystna anatomia
umo¿liwia bezpo�rednie zespolenie bez obcego
materia³u,
c) ukoñczone zespolenie wolnej �ciany prawej
komory z têtnic¹ p³ucn¹ przy pomocy homograftu
p³ucnego lub aortalnego wraz z p³atkiem zastaw-
ki mitralnej (ew. sztucznej protezy naczyniowej);
strza³ka wskazuje kierunek przep³ywu krwi z ko-
mory lewej, poprzez zespolenie do aorty (w tym
tak¿e wstecznie do têtnic wieñcowych), hg � ho-
mograft, m � p³atek mitralny

Ca³kowite prze³o¿enie du¿ych naczyñ

a) b)

c)



236

14.6.5. Operacja anatomicznej korekcji wady sposobem Jatene�a

14.6.5.1. Wskazania do operacji

Operacja anatomicznej korekcji prze³o¿enia du¿ych naczyñ mo¿e byæ wyko-
nana tylko wówczas, gdy lewa komora jest przygotowana do podtrzymania
kr¹¿enia systemowego. Sytuacja taka ma miejsce w przypadku noworodka
z CPDN w pierwszych tygodniach ¿ycia lub w przypadku wspó³istniej¹cych
anomalii, takich jak: ubytek w przegrodzie komór, zwê¿enie drogi odp³ywu lewej
komory lub przetrwa³y przewód têtniczy daj¹cy nadci�nienie w uk³adzie p³uc-
nym. Lew¹ komorê mo¿na równie¿ przygotowaæ do anatomicznej korekcji,
wykonuj¹c chirurgiczne zwê¿enie têtnicy p³ucnej (banding).

14.6.5.2. Zastawki uj�æ têtniczych du¿ych naczyñ w CPDN

Prawid³owo�æ budowy i czynno�ci zastawek aorty i têtnicy p³ucnej warunkuj¹
mo¿liwo�æ wykonania operacji korekcji anatomicznej. Natomiast prawid³owe
funkcjonowanie zastawek po operacji wp³ywa na stan hemodynamiczny lub
warunkuje prze¿ycie noworodka. Przy prawid³owej czynno�ci przed operacj¹
zastawki mog¹ mieæ budowê lub ustawienie sprzyjaj¹ce ich uszkodzeniu, czy te¿
z³ej czynno�ci po operacji. Czynnikami tymi s¹: symetria p³atków, budowa dwu-
lub trójp³atkowa, ustawienie spoide³ zastawki p³ucnej i aortalnej na wprost sie-
bie, ró¿nica �rednic uj�cia aortalnego i p³ucnego, wysoko�æ po³o¿enia uj�æ wzglê-
dem siebie (25).

Wszystkie te elementy wspólnie z po³o¿eniem i przebiegiem naczyñ wieñco-
wych decyduj¹ o detalach techniki operacyjnej, która musi te wszystkie czyn-
niki uwzglêdniæ, aby nie sta³y siê one elementem zwiêkszonego chirurgicznego
ryzyka operacyjnego. Ca³a z³o¿ono�æ tych wszystkich elementów i uzale¿nienie
ich od siebie, zadecydowa³y (oprócz tego, ¿e operacja korekcji anatomicznej musi
byæ wykonana u noworodka w pierwszych tygodniach ¿ycia) o wielu latach prób
leczenia operacyjnego, dyskusjach na temat takiej lub innej techniki operacyj-
nej, ustalania klasyfikacji i wydzielania grup zwiêkszonego ryzyka operacyjne-
go (26, 27, 28, 29).

Zastawka têtnicy p³ucnej po operacji korekcji anatomicznej staje siê za-
stawk¹ pracuj¹c¹ w uk³adzie systemowym, a wiêc musi przej¹æ wiêksze ob-
ci¹¿enia ci�nieniowe. Pierwsze obawy co do funkcjonowania zastawki p³uc-
nej w uk³adzie systemowym okaza³y siê nieuzasadnione, szczególnie gdy
operacja zamiany naczyñ wykonana jest we wczesnym okresie noworodko-
wym, a wiêc wtedy, gdy obie zastawki pracuj¹ pod tym samym obci¹¿eniem
ci�nieniowym (30).

Noworodek we wczesnym okresie po urodzeniu ma zastawki aortaln¹ i p³uc-
n¹ morfologicznie i histologicznie identyczne. Dopiero zmiany obci¹¿enia ci�nie-
niem systemowym zwiêkszaj¹ ilo�æ kolagenu i w³ókien elastycznych w zastaw-
ce aortalnej, w stosunku do p³ucnej (31). Dalszy rozwój i funkcjonowanie zasta-
wek zale¿y od warunków w jakich one pracuj¹.
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Z badañ wieloo�rodkowych (32) wynika, ¿e dwuetapowe operowanie dzieci
z CPDN, a wiêc wytwarzanie poprzedzaj¹cego korekcjê przewê¿enia têtnicy p³uc-
nej, zwiêksza mo¿liwo�æ wyst¹pienia niedomykalno�ci zastawki têtnicy p³ucnej
po operacji korekcji anatomicznej.

14.6.5.3. Naczynia wieñcowe w CPDN

Wzrost zainteresowania operacjami korekcji anatomicznej w ca³kowitym prze-
³o¿eniu du¿ych naczyñ, zainspirowa³ wielu badaczy do opracowania detali mor-
fologicznych, dotycz¹cych po³o¿enia uj�æ naczyñ wieñcowych oraz ich przebiegu
a tak¿e zasilania przez nie poszczególnych obszarów miê�nia sercowego (33, 34,
35, 36). Pierwsze opracowania powsta³y jeszcze przed er¹ wykonywania korekcji
anatomicznej (37). Operowanie dzieci z CPDN uzmys³owi³o konieczno�æ badañ
nad mo¿liwo�ciami i najlepszymi sposobami przeszczepiania naczyñ z aorty do têt-
nicy p³ucnej (38). Poniewa¿ przeszczepianie naczyñ jest kluczowym elementem
operacji, opracowano precyzyjne dane dotycz¹ce odej�cia i przebiegu naczyñ, usta-
laj¹c pewn¹ klasyfikacjê, celem porozumiewania siê w tej dziedzinie.

Ryc. 14. Podzia³ odej�cia i przebiegu naczyñ wieñcowych wg Yacouba (36); a)  najczêstszy pra-
wid³owy uk³ad naczyñ wieñcowych, b) wspólne uj�cie obu naczyñ wieñcowych, c) osobne uj�cia
naczyñ, ale przy spoidle i blisko siebie, d) odej�cie ga³êzi okalaj¹cej lewej têtnicy wieñcowej od
odchodz¹cej prawid³owo prawej têtnicy wieñcowej, e) odej�cie ga³êzi okalaj¹cej z prawej zatoki
wieñcowej oraz odej�cie prawej têtnicy wieñcowej i ga³êzi zstêpuj¹cej przedniej lewej têtnicy wieñ-

cowej � z lewej zatoki wieñcowej

Ca³kowite prze³o¿enie du¿ych naczyñ






































