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Catkowite przetozenie duzych naczyn

Jacek J. Moll, Marek Kopala, Maciej Moll

14.1. Wstep

Pierwszy opis serca z przetozeniem duzych naczyn pochodzi z 1797 r. od Baillie
(1). Jednakze dopiero w 1814 r. Farre pierwszy uzyt tej nazwy, wskazujac na to, ze
duze naczynia byty nieprawidtowo umieszczone w stosunku do przegrody miedzy-
komorowej. W polskim pismiennictwie pierwszg wzmianke o tej niezwyklej anomalii
odnajdujemy w pracy doktorskiej Ludwika Przybytki (De pravo organorum situ)
7 1837 roku (patrz roz. Historia kardiochirurgii... roz. 1, tom I, str. 24).

Catkowite przetozenie duzych naczyn (CPDN, ang. TGA - transposition of
great arteries) jest wada czestg (okoto 10% wrodzonych wad serca) i potencjal-
nie Smiertelng. Aorta odchodzi z anatomicznie prawej komory, skad nie utleno-
wana krew przeptywa dalej do kragzenia systemowego. Tetnica ptucna odchodzi
natomiast z anatomicznie lewej komory, kierujgc utlenowang krew do ptuc,
z ktérych jg powtdrnie otrzymuje. W catkowitym ,,czystym” (prostym) przeto-
zeniu, serce jest jakby zupelnie prawidlowe, z wyjatkiem tego, ze aorta i tetnica
plucna zamienione sg miejscami. Anatomia wady daje dwa odrgbne i réwnole-
glte uktady krwionosne. Aby po urodzeniu noworodek mégl przezyé, musi ist-
nie¢ jakakolwiek komunikacja mi¢dzy tymi uktadami, bowiem w przeciwnym
razie — nie utlenowana zylna krew jest ttoczona nieprawidtowo do krazenia
systemowego a utlenowana krew z zyt ptucnych jest ttoczona do krazenia ptuc-
nego. Mieszanie si¢ krwi migdzy tymi dwoma krwiobiegami moze zachodzié¢
przez takie polaczenia jak przewdd tetniczy lub ubytek migdzyprzedsionkowy
czy migdzykomorowy. Od wielkosci tych potaczeri zalezy mozliwosé przezycia
dziecka. Brak dostatecznej ilosci utlenowanej krwi w krazeniu systemowym
powoduje znaczne niedotlenienie, mogace by¢ Smiertelne w okresie noworodko-
wym. Tak wigc, stan kliniczny dziecka z CPDN, jest przede wszystkim uzalez-
niony od mieszania si¢ krwi pomigdzy uktadem ptucnym i systemowym. Jezeli
jedynym potaczeniem jest przewdd tetniczy i otwér owalny, sinica bedzie nara-
staé, gdy przewdd tetniczy zamknie si¢. W przypadku istnienia duzego potgcze-
nia na poziomie przedsionkéw, komoér lub duzych naczyi nastepuje lepsze
mieszanie si¢ krwi 1 w zwigzku z tym mniejsza sinica. Wielkos¢ potaczenia
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miedzykomorowego, czy miedzy duzymi naczyniami i obecnos¢ lub nieobecnos¢
zwezenia tetnicy plucnej, decydujg w duzym stopniu o stanie klinicznym dziec-
ka. Duzy ubytek w przegrodzie komoér lub duzy przewdd tetniczy powodujg, ze
cisnienie w ukladzie ptucnym pozostaje wysokie. Przeptyw przez tozysko ptuc-
ne zwieksza si¢ znacznie, gdy zmniejszajg si¢ opory ptlucne. Zaczynajg wowczas
narasta¢ objawy zastoinowej niewydolnosci krazenia. Objawy te zwykle najbar-
dziej nasilajg si¢ w pierwszym lub drugim miesigcu zycia. Duze zwezenie tet-
nicy plucnej zmniejsza przeptyw przez tozysko ptucne i zapobiega zastoinowej
niewydolnosci krazenia, powoduje jednak zwigkszong sinicg, szczegdlnie gdy
zZwezenie to jest znacznego stopnia.

14.2. Zaburzenia hemodynamiczne w CPDN

Zaburzenia hemodynamiczne w CPDN sg gtéwnie zwigzane z wielkoscia,
iloscig i lokalizacjg poltgczet pomiedzy przedsionkami, komorami i duzymi
naczyniami. Wptyw na hemodynamik¢ ma réwniez istnienie zw¢zenia drogi
wyplywu lewej lub, rzadziej wystgpujace, prawej komory (2, 3).

Gtéwnymi czynnikami decydujacymi o utlenowaniu krwi sg: wielkos¢ i ilos¢
polaczerh pomigdzy uktadem systemowym i plucnym. Zwykle przeptyw w tozy-
sku ptucnym jest znacznie wigkszy niz w tozysku systemowym, ze wzgledu na
istniejgce zyciodajne potaczenia oraz ze wzgledu na nizsze opory w tozysku
plucnym (4).

W zyciu ptodowym CPDN nie ma wptywu na prawidlowy rozwdj (5). Plo-
dowe krazenie w CPDN rézni si¢ jedynie od normalnego nieco bardziej obni-
zonym wysyceniem tlenowym w aorcie wstgpujgcej i nieco bardziej podwyzszo-
nym w aorcie zstgpujagcej (odwrotnie niz w krazeniu ptodu o zdrowym sercu).

U noworodka z CPDN i ciaglg przegrodg migdzykomorowg krew ulega
dwukierunkowemu mieszaniu poprzez otwodr dotu owalnego w skutek zmian
cisnienia w przedsionkach. Zmiany cisnieri zalezg od faz skurczéw i rozkurczéw
serca oraz oddychania. W zdrowym sercu noworodka ci$nienie w prawym przed-
sionku jest nizsze niz w przedsionku lewym. Natomiast u dziecka z CPDN pra-
wy przedsionek taczy si¢ z komorg petnigcg rolg komory systemowej i podczas
skurczu przedsionka krew przeptywa z prawego do lewego przedsionka przez
otwo6r dotu owalnego. Podczas fazy szybkiego napelniania si¢ przedsionkow krew
przeptywa w druga strong¢ z lewego przedsionka do prawego. Jezeli komunika-
cja miedzyprzedsionkowa jest zbyt mata, mieszanie krwi jest niewystarczajace,
co prowadzi do kwasicy metabolicznej i Smierci noworodka.

W przypadku wspétistniejacego ubytku w przegrodzie komoér, mieszanie si¢
krwi pomigdzy uktadem ptucnym i systemowym jest bardziej efektywne. Stop-
niowe obnizanie si¢ oporéw plucnych, w miar¢ uptywu czasu, powoduje zwigk-
szanie przeplywu przez tozysko plucne, a wigc réwniez zwigkszanie powrotu z zyt
ptucnych i wzrost cisnienia w lewym przedsionku. Gdy ubytek w przegrodzie
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komor jest duzy, cisnienia w komorach sg takie same, lecz na skutek nizszych
oporéw w uktadzie ptucnym niz systemowym, podczas skurczu, zylna krew
systemowa przeptywa przez mniej oporowe tozysko ptucne. Podczas rozkurczu
natomiast, zwiekszony naptyw krwi zylnej ptucnej do lewego przedsionka i le-
wej komory okresowo podwyzsza ciSnienie koricowo-rozkurczowe lewej komo-
ry powyzej cisnienia panujacego w prawej komorze, pozwalajac na naptyw
utlenowanej krwi do uktadu systemowego. Tak wigc istnieje przeciek prawo-lewy
na poziomie przedsionkéw podczas skurczu oraz podobny lewo-prawy przeciek
na poziomie przedsionkéw i komér podczas rozkurczu. Duzy ubytek mig¢dzyko-
morowy, powodujac podwyzszenie ciSnienia w uktadzie ptucnym, zaburza pra-
widlowe obnizanie si¢ oporéw plucnych po urodzeniu i moze by¢ przyczynag
szybkiego powstania utrwalonych wysokich oporéw ptucnych. Przewdd tetniczy
Botalla u noworodka z CPDN i ciagly przegrodg migdzyprzedsionkowg, odgry-
wa duzg role w zachowaniu dostatecznego utlenowania krwi, szczegdlnie
w pierwszych dniach zycia. Ma on szczegdlne znaczenie w przypadku istnienia
malego potaczenia migdzyprzedsionkowego, gdyz pozwala doczekad, badZ do
zabiegu septrostomii balonem Rashkinda, badZ operacji korekcji wady (6, 7). Po
kilku pierwszych dniach zycia opory plucne obnizajg si¢ i przeptyw przez prze-
wod tetniczy z dwukierunkowego zmienia si¢ w jednokierunkowy z aorty do
tetnicy plucnej. W wyjatkowych przypadkach duzy przewdd tetniczy moze byé
przyczyng niewydolnosci krazenia i obrzgku ptuc.

Wspétistnienie CPDN z ubytkiem w przegrodzie komér oraz zwezeniem drogi
odptywu lewej lub prawej komory, zaburza hemodynamike w zaleznosci od
wielkosci ubytku i stopnia zwezenia (8). Gdy zwezenie drogi wyptywu lewej
komory jest znacznego stopnia, krew przeptywa gltdwnie przez ubytek do pra-
wej komory i do uktadu systemowego. Ogromng rol¢ odgrywa stopieni zwezenia
drogi wyptywu, gdyz decyduje on o wystarczalnosci lub niewystarczalnosci
przeptywu ptucnego. Dopoki przewdd tetniczy jest drozny, dop6ty przeptyw przez
tozysko ptucne jest zachowany i zwigksza si¢ wraz ze zmniejszaniem si¢ opo-
réow ptucnych. Jezeli jednak przewdd tetniczy ulegnie zamknigciu, szybko do-
chodzi do desaturacji krwi, kwasicy metabolicznej i w rezultacie do Smierci
noworodka.

Glebokie zaburzenia hemodynamiczne wystepuja w przypadku wspoétistnie-
nia zwezenia drogi odptywu prawej komory, hipoplazji tuku aorty, ciasnego
zwezenia ciesni lub najcigzszej postaci, czyli przerwanego tuku aorty. Noworodki
z przerwanym tukiem aorty sg zwykle w cigzkim stanie, z duzg zastoinowg nie-
wydolnoscig krazenia, ze wzgledu na nalozenie si¢ znacznego przecieku we-
wnatrzsercowego oraz zwigkszonego obcigzenia nastgpczego, szczegdlnie przy
zamykajacym si¢ przewodzie tetniczym (9). Utrzymanie droznosci przewodu
tetniczego jest warunkiem przezycia noworodka z przerwanym tukiem aorty, gdyz
w przypadku jego zamykania si¢ szybko dochodzi do glebokiej kwasicy meta-
bolicznej i bezmoczu.
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14.3. Embriologia

Embrion dorastajac do rozmiaru 5 mm ma pojedyncze naczynie, czyli wspdlny
pieft naczyniowy, 1aczacy komory z uktadem tukéw aorty. W tym okresie wytwa-
rzajg si¢ dwie podluzne bruzdy wewngtrz wspdlnego pnia naczyniowego i rozrasta-
ja sie¢ w kierunku jego srodka tworzac przegrodg, ktéra powoduje powstanie dwéch
naczyn: aorty i tetnicy ptucnej. Ten podzial przybiera spiralny przebieg pomigdzy
tukami aortalnymi i komorami i skreca poprzez tuk o 225 tak, ze prawa komora taczy
si¢ z szOstymi tukami (tgtnice ptucne) a lewa komora — z uktadem tetnic powsta-
jacych z trzecich i czwartych tukéw aortalnych (tgtnice ramienno-gtowowe i aor-
ta zstgpujaca). Obrét przegrody wspdlnego pnia poprzez tuk o 45°, spowoduje po-
taczenie aorty z prawg komorg a tgtnic ptucnych z komorg lewa, dajac catkowite
przetozenie duzych naczyn (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 tez w postaci korekcji catkowitej. Z danych wczesniejszych,
przed erg septostomii wiadomo, ze okoto 30% chorych nieleczonych umiera przed
ukoniczeniem pierwszego tygodnia zycia, okoto 50% nie dozywa 1 miesigca oraz
90% nie dozywa 1 roku zycia (12, 13, 14).

14.4. Rozpoznanie choroby

Dominujace objawy kliniczne sg zwigzane ze znacznym niedotlenieniem. Sinica
jest zwykle nasilona i wystepuje najczesciej natychmiast po urodzeniu. U chorych
z ubytkiem mig¢dzykomorowym sinica moze by¢ niewielka, dominujg natomiast
objawy zastoju ptucnego, dusznos¢, niepokdj i trudnosci w odzywianiu.

14.4.1. Badanie fizykalne

Najbardziej charakterystycznym objawem jest uogdélniona sinica. U noworod-
ka nasilona sinica z niewielkim wysitkiem oddechowym, utatwia odréznienie
sinicy w przetozeniu duzych naczyn, od sinicy spowodowanej chorobg uktadu
oddechowego. W przypadku, gdy istnieje drozny przewdd tgtniczy, sinica moze
by¢ mniej nasilona na korpusie dziecka i koficzynach dolnych niz na glowie i koni-
czynach gérnych. Palce pateczkowate obserwuje si¢ u starszych dzieci i doro-
stych. Pierwszy ton serca jest normalny, drugi natomiast jest zwykle gtosny
i pojedynczy. Szmery moga by¢ rézne, zaleznie od wspdtistniejacych anomalii,
takich jak ubytek w przegrodzie komér czy zwezenie tetnicy plucnej. Przed
urodzeniem dziecka przelozenie duzych naczyi nie ma szkodliwego wptywu na
jego rozwdj, dlatego dzieci z tg wadg sa zwykle duze i dobrze rozwinigte.
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14.4.2. Zdjecie przegladowe klatki piersiowe;j

Obraz narzadéw klatki piersiowej w obrazie radiologicznym moze by¢ nor-
malny. U starszych niemowlat i dzieci serce zazwyczaj ma ksztalt owalny z wa-
ska szypulg naczyniowg. Waska szypula jest spowodowana przednio-tylnym
przesunigciem aorty i tetnicy ptucnej. Rysunek naczyn ptucnych jest bogaty,
z wyjatkiem chorych ze wspétistniejacym zwezeniem tgtnicy plucne;j.

14.4.3. Elektrokardiogram

W elektrokardiogramie wystepuje zwykle odchylenie osi elektrycznej w pra-
wo. Przedsercowe odprowadzenia wskazujg na przerost prawej komory. Takie
zmiany elektrokardiograficzne sg na tyle state, ze ich brak wskazuje na obec-
nos¢ innej wady serca.

14.4.4. Echokardiografia

Echokardiografia — zar6wno dwuwymiarowa, jak i M-mode — sg bardzo
uzyteczne, gdyz pozwalajg na uwidocznienie przesunigcia w prawo i do przodu
duzego naczynia, w przeciwienistwie do normalnego lewostronnego jego poto-
zenia. Przez pomiar skurczowych przesuni¢é czasowych kazdej z komér, mozna
stwierdzi¢, ze umiejscowione z tytu naczynie jest tgtnicg plucng. Naczynie to
mozna rozpozna¢ réwniez za pomocg dwuwymiarowej echokardiografii, uwidacz-
niajac jej galezie.

14.4.5. Cewnikowanie serca i angiokardiografia

Cisnienie mierzone w prawej komorze jest podwyzszone do wartosci syste-
mowego. Lewokomorowe cisnienie moze by¢ rézne, zaleznie od obecnosci
ubytku w przegrodzie komér czy zwezenia tetnicy ptucnej. W przypadku pod-
wyzszonego cisnienia w lewej komorze, wazne jest dotarcie cewnikiem do tet-
nicy plucnej, w celu wyjasnienia, czy przyczyng wysokiego cisnienia jest zwe-
zenie tetnicy plucnej, czy tez nadcisnienie ptucne. Cisnienie lewoprzedsionko-
we moze by¢ podwyzszone, szczegdlnie gdy nie ma ubytku w przegrodzie przed-
sionkéw. Saturacja krwi w prawej komorze i aorcie jest niska, jezeli nie istnieje
ubytek w przegrodzie przedsionkéw czy komoér. Angiografia z podaniem srodka
cieniujgcego do prawej komory daje obraz aorty odchodzacej z tej jamy serca.
Jezeli istnieje ubytek w przegrodzie komoér, uwidoczni si¢ zlokalizowana z tytu
tetnica ptucna. Podanie srodka cieniujgcego do lewej komory pozwala ocenié
droge odptywu lewej komory oraz rozmiar tgtnic ptucnych.

Noworodek z CPDN jest powaznie niedotleniony i jest niezwykle wazne, aby
diagnostyka i leczenie byly przeprowadzone szybko. Leczenie rozpoczyna si¢
septostomiq wg metody opracowanej w 1966 r. przez Rashkinda i Millera (7).
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Zakoticzony balonem cewnik przeprowadza si¢ przez prawy przedsionek i otwor
owalny do lewego przedsionka. Balon wypelnia si¢ sSrodkiem kontrastujgcym
1 przecigga do prawego przedsionka, rozrywajac w ten sposob zastawke otworu
owalnego (czgs¢ przegrody pierwotnej). Septostomia balonem jest najbardziej sku-
teczna u noworodkéw i niemowlat, ponizej trzeciego miesigca zycia, gdyz majq
one wtedy jeszcze cienkg, delikatng przegrod¢ mi¢dzyprzedsionkowq. Przecig-
cie przegrody specjalnym ostrzem zamocowanym na cewniku, pozwala na nie-
chirurgiczne wykonanie ubytku przegrody miedzyprzedsionkowej u starszych
dzieci. Cewnik z nozykiem, opracowany przez Parka, ma koncéwke z wyciaga-
nym ostrzem (15). Przecigcie przegrody nozykiem jest nastgpnie powigkszane
za pomocg cewnika z balonem.

14.5. Wskazania do leczenia operacyjnego

Rozpoznanie CPDN bez wspdtistniejacych anomalii jest w chwili obecnej
wskazaniem do leczenia operacyjnego metodg korekcji anatomicznej wg Jate-
ne’a. Istnieje pewna rozbieznos¢ pomigdzy osrodkami kardiochirurgicznymi co
do celowosci wykonywania przed operacja septostomii balonowej. W niektérych
osrodkach przyjeto to jako rutynowe postgpowanie. W innych osrodkach septo-
stomia wykonywana jest tylko w wyjatkowych przypadkach, gdy operacja z pew-
nych powodéw musi by¢ odroczona. Operacja korekcji anatomicznej powinna
by¢ wykonana w pierwszych dwoch tygodniach zycia dziecka. Jezeli przekro-
czony zostanie ten okres, nalezy wykonaé paliatywne przewezenie tetnicy phuc-
nej (banding), celem przygotowania anatomicznie lewej komory do generowa-
nia ciSnienia systemowego (16) lub wykonaé operacj¢ Senninga lub Mustarda
(17, 18). W niektérych osrodkach srédscienny przebieg tetnicy wieficowej jest
réwniez wskazaniem do powyzszych operacji.

Technika anatomicznej korekcji, opisana przez Jatene’a w 1975 r. (19),
w swych r6znych modyfikacjach wykonywana jest w wyspecjalizowanych osrod-
kach z coraz mniejsza Smiertelnoscia, rzedu 2-5%.

W przypadku wspoétistniejacych anomalii, takich jak: ubytek w przegrodzie
komor, zwezenie ciesni aorty lub przerwanie tuku aorty, najczesciej wykonuje
si¢ jednoczasowo wraz z korekcjg anatomiczng, korekcje powyzszych anomalii.

Dzieci z CPDN oraz ze znacznym zwe¢zeniem tetnicy plucnej wymagajg
pilnego wykonania zespolenia systemowo-ptucnego, celem zmniejszenia niedo-
tlenienia i przygotowania do operacji korygujacej wade w pdZniejszym okresie
zycia (20). W przypadku zwezenia drogi odptywu prawej komory lub zastawki
aortalnej nalezy wykonaé operacje Damusa-Kaye’a-Stansela (21) (ryc. 13).

Pewna grupa chorych z CPDN, ubytkiem w przegrodzie komor i utrwalonym
nadcisnieniem plucnym, moze mie¢ wykonany zabieg Mustarda lub Senninga bez
zamykania ubytku w przegrodzie komér. Pozytek z takiego zabiegu majg chorzy,
ktérych objawy zalezg gidwnie od niedotlenienia i ktérych saturacja krwi w tgt-
nicy ptucnej, jest znaczaco wyzsza niz saturacja krwi w tetnicach systemowych.
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14.6. Leczenie chirurgiczne

Pierwszg operacjg w przetozeniu duzych naczyn byt paliatywny zabieg za-
proponowany przez Blalocka i Hanlona w 1948 r. (22) (ryc. 1). Zabieg ten po-
lega na wycigciu czesci przegrody migdzyprzedsionkowej, co utatwia mieszanie
si¢ krwi zylnej z tetniczg. Zabieg ten powoduje réwniez odbarczenie lewego
przedsionka, zmniejszajagc w nim cisnienie, co zapobiega obrzgkowi ptuc. W na-
stepnym dziesigcioleciu byty wykonywane inne paliatywne operacje. Wsrdéd nich
na uwage zastuguje operacja zaproponowana przez Lillehei’a i Varco w 1953 r.
(23), polegajaca na przemieszczeniu zyty gtéwnej dolnej do lewego przedsionka
i zyt ptucnych prawych do prawego przedsionka. Od czasu wprowadzenia sep-
tostomii cewnikiem z balonem, tj. od 1966 r., techniki te maja coraz mniejsze

Ryc. 1. Operacja Blalocka i Hanlona. Zacisk atraumatyczny obejmuje prawe

zyly plucne oraz czgs¢ przegrody migdzyprzedsionkowej i wolnej Sciany

prawego przedsionka. Wycina si¢ przegrod¢ wzdluz zaznaczonej linii, two-
rzac dodatkowa komunikacj¢ migdzy prawym i lewym przedsionkiem

zastosowanie i gtéwnie historyczne znaczenie. Nastepnym etapem w leczeniu chi-
rurgicznym CPDN bylo skrzyzowanie przeptywu krwi na poziomie przedsion-
kéw. Koncepcja podziatu przedsionkéw zostata wysunieta w 1954 r. przez Al-
berta (24). W roku 1960 Senning (17) wykonal z sukcesem pierwszg operacje ko-
rekcji wewnatrzprzedsionkowej, wykorzystujac sciang przedsionka oraz przegrode
migdzyprzedsionkowg, w celu skierowania naptywu krwi zylnej systemowej do
lewego ujscia przedsionkowo-komorowego. W roku 1963 Mustard (18) opraco-
wal technik¢ zmiany naptywu krwi, dzielgc przedsionki tatg osierdziowg. Tech-
nika Mustarda, dzigki swej prostocie i niskiej smiertelnosci, pozostawata dtugo
podstawowa metoda korekcji przetozenia duzych naczyn. Z kolei operacja Sen-
ninga, wykonywana w wieku niemowlgcym, umozliwia wzrost elementéw przed-
sionkéw wraz ze wzrostem dziecka.
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Nastgpnym przetomowym etapem w leczeniu tej wady, byto wykonanie przez
Jatene’a w 1975 r. (19), operacji anatomicznej korekcji wady, polegajacej na prze-
mieszczeniu w prawidlowg pozycje¢ duzych naczyn te¢tniczych, z jednoczesnym
przeszczepieniem ujs¢ naczyii wieicowych.

14.6.1. Operacja Mustarda

14.6.1.1. Wskazania do operacji

Uwaza sig, ze u wszystkich dzieci z CPDN, powinna by¢é wykonana septo-
stomia balonem. Dalsze postepowanie zalezy od obecnosci wspdlistniejacych ano-
malii.

W przypadku CPDN bez ubytku w przegrodzie komér, w zaleznosci od
doswiadczenia osrodka, wykonuje si¢ albo operacj¢ przestawienia tgtnic wg
metody Jatene’a w pierwszych dniach zycia dziecka (kiedy ci$nienie w uktadzie
plucnym jest jeszcze zblizone do systemowego), albo po wykonaniu septostomii
wykonuje si¢ zabieg Mustarda lub Senninga, najlepiej w wieku 6—12 miesigcy
zycia. Jezeli stan dziecka pogarsza si¢, ze wzgledu na niewystarczajacy ubytek
przegrodzie przedsionkéw, operacje Mustarda czy Senninga wykonuje si¢ wcze-
$niej lub przeprowadza operacyjna septektomie wg metody Blalocka-Hanlona.
Obecnie ze wzgledu na coraz lepsze wyniki leczenia operacyjnego korygujace-
go wade, operacyjna septektomia znajduje coraz mniejsze zastosowanie.

14.6.1.2. Technika operacyjna

Przez podtuzng sternotomi¢ otwiera si¢ klatke piersiowg. Wypreparowuje si¢
worek osierdziowy, oddzielajac go od optucnej i grasicy a nastgpnie wycina duzg
jego czeS¢ w celu otrzymania taty. W przypadku reoperacji z masywnymi zro-
stami osierdziowymi moze zachodzi¢ potrzeba uzycia innego materiatu niz worek
osierdziowy. Mozna w takim przypadku uzy¢ taty z konserwowanego w glutar-
aldehydzie osierdzia wotowego firmy Polystan lub taty z PTFE (Gore-Tex™).
Jezeli przewdd tetniczy jest drozny lub spodziewamy si¢ jego droznosci, wypre-
parowuje si¢ go i podwigzuje przed podaniem Heparyny.

Do podiaczenia krazenia pozaustrojowego, kaniuluje si¢ aort¢ a nastgpnie
zaktada kaniulg zylng bezposrednio do zyly gtéwnej gérnej, w odlegtosci wigk-
szej niz 0,5-1 cm od potaczenia zyly z prawym przedsionkiem, w celu uniknie-
cia uszkodzenia wezla zatokowo-przedsionkowego czy tetnicy wezta zatokowo-
przedsionkowego. Zyle gléwna dolng kaniuluje si¢ w poblizu jej polaczenia
z prawym przedsionkiem. Jezeli kaniulacja ktérejs z zyt gtéwnych sprawia trud-
nos$¢, mozna kaniulowaé jedng zyle, uruchomié¢ krazenie pozaustrojowe i na
czgsciowym, wspomagajacym krazeniu zatozy¢ drugg kaniulg. Unikniemy w ten
sposob spadku cisnienia krwi lub zaburzen rytmu serca. Mozna réwniez zatozy¢
jedna kaniule przez uszko prawego przedsionka, rozpoczgé krazenie pozaustro-
jowe, po czym na odcigzonym sercu zalozy¢ kaniule do zyt gtéwnych.
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Noworodki i niemowleta ponizej 3 miesigca zycia operuje si¢ zwykle w gle-
bokiej hipotermii z zatrzymaniem krazenia pozaustrojowego, dawniej ze wstep-
nym chlodzeniem powierzchniowym obecnie chiodzgc tylko wymiennikiem
cieplnym oksygenatora. W tym przypadku wystarczy zalozy¢ tylko pojedyncza
kaniule zylng przez uszko prawego przedsionka a nastgpnie usungé ja po ochto-
dzeniu dziecka i zatrzymaniu krazenia pozaustrojowego. Po operacji Mustarda
kaniule t¢ mozna zatozyé ponownie przez uszko prawego (czynnosciowo lewe-
go) przedsionka. Okazato si¢ bowiem, ze to skrzyzowane krazenie pozaustrojo-
we jakie powstaje po operacji, nie przedstawia zadnych probleméw technicznych
i nie ma koniecznosci zaktadania kaniuli do lewego przedsionka.

Dziecko ochtadza si¢ do temperatury zaleznej od techniki operacyjnej. Przy
zastosowaniu glebokiej hipotermii z zatrzymaniem krgzenia, temperatura mierzo-
na w przetyku zostaje obnizona do 19 °C, co pozwala bezpiecznie zatrzymacé
krazenie na 60 min. W przypadku starszych dzieci operacja moze przebiegac
w hipotermii bez zatrzymania krazenia, przy zredukowanym przeptywie minu-
towym pompy. Jezeli pole operacyjne jest zalewane krwig powracajaca z tozy-
ska ptucnego, mozna zatozy¢ kaniule odsysajaca do lewego przedsionka. Sciane
prawego przedsionka nacina si¢ podtuznie pomigdzy zytami gtéwnymi, przy zyle
gtéwnej gbrnej nieco ku przodowi, aby unikngé uszkodzenia wezta zatokowo-
przedsionkowego.

Lepszy dostep operacyjny mozna uzyskaé¢ wykonujac bardziej rozlegte, po-
przeczne naciecie sciany przedsionka, przedtuzajac je przez bruzde migdzyprzed-
sionkowg w kierunku lewego przedsionka. Ma to szczegdlne znacznie, gdy wy-
magane jest powigkszenie jamy przedsionka zyt ptucnych, a wiec u dzieci po-
nizej 6 miesigca zycia, takze u dzieci starszych, z malg jamg prawego przedsionka.
Pozostatos¢ przegrody miedzyprzedsionkowej wycina si¢, zwracajgc uwage na
to, aby nie przebi¢ sciany przedsionka (ryc. 2). Nastgpnie wszywa si¢ przygo-

%3 restbeii promgrody -__’\ Ryc. 2. Przegrode migdzyprzedsionkowa
mipd 2y Zeo i DNk wycina si¢ doszczetnie
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towang wczesniej tate o ksztalcie ,,spodni z nogawkami” o szerokosci */4 obwodu
zyly giéwnej. Ksztalt taty jest sprawg kontrowersyjng, dyskutowang od dawna
przez chirurgdéw, lecz zwykle jest to trapez a wymiary taty dla dzieci o masie ciata
10 kg wynoszg 70-55-40 mm. Wszywanie taty rozpoczyna si¢ od zatozenia szwu
pomigdzy ujsciami lewych zyt ptucnych i przyczepem uszka lewego przedsion-
ka. Gérng lini¢ szwu prowadzi si¢ dookota lewych gérnych zyt ptucnych i dalej
w kierunku gdérnego brzegu ujscia prawych gérnych zyt ptucnych, w pewnym
oddaleniu od wycietego brzegu przegrody migedzyprzedsionkowej, tak aby nie
zawezi¢ odptywu z zyty gltéwnej gornej. Nie nalezy jednak wszywac taty zbyt
nisko w lewym przedsionku, aby z kolei nie utrudnia¢ odptywu z lewych zyt ptuc-
nych. Drugi koniec szwu prowadzi si¢ dookota lewych dolnych zyt ptucnych
i dalej do dolnego brzegu prawych dolnych zyt ptucnych. Nalezy zwréci¢ uwa-
ge na to, aby obydwie linie szwow, tj. gérna i dolna, w okolicy prawych zyt
ptucnych rozchodzity si¢ w kierunku zyly gtéwnej gérnej i zylty gtéwnej dolnej,
w przeciwnym razie moze powstac¢ okrezny fald, utrudniajacy odptyw krwi z zyt
ptucnych.

W nastepnej kolejnosci zaktada si¢ szew w Srodkowej czesci wycietego brzegu
przegrody miedzyprzedsionkowej, przeszywa przez odpowiadajacy polozeniem
przeciwlegly brzeg taty i obszywa wewnatrz prawego przedsionka, wytwarzajgc
tunel dla sptywu zyl gtéwnych (ryc. 3). Dalej szew prowadzi si¢ ponizej ujscia
zatoki wienicowej (po jej tylnym brzegu), pozostawiajac jej sptyw do przedsion-
ka zyt ptucnych lub — jezeli zdecydowano si¢ nacigé ujscie zatoki wieiicowej —
linia szwu moze przebiegaé powyzej ujscia, dajac sptyw krwi z zatoki wiefico-
wej do przedsionka zyt gléwnych. Linia szwu nie powinna przebiega¢ w bez-
posrednim sgsiedztwie przedniej krawedzi ujscia zatoki wieficowej aby nie uszko-
dzi¢ ogona wezta przedsionkowo-komorowego. Waznym elementem zabiegu
Mustarda, jest uzyskanie wtasciwej geometrii wszycia taty tworzacej tunel dla

Uszan lewsga praedsionka

JTaslawka mideals

Zostawed bajdzieing

Ryc. 3. Przyci¢tg do odpowiedniego A A
ksztattu tatg wszywa si¢ rozpoczyna- % ¥ Foly phucne
jac od miejsca pomigdzy lewymi zz. .

plucnymi aujsciem uszka lewego
przedsionka ="



Catkowite przetozenie duzych naczyri 227

sptywu krwi z zyt gtéwnych do lewej komory (ryc. 4). Po catkowitym wszyciu
taty tunelizujacej, odpowietrza si¢ aorte, usuwa zacisk aortalny.

Ryc. 4. Naszyta tata musi tworzy¢ tunel, pozwalajacy na tatwy
sptyw krwi z zyt uktadowych do zastawki mitralnej oraz nie utrud-
nia¢ przeptywu krwi z zyt ptucnych do zastawki tréjdzielnej

Podczas ogrzewania dziecka zamyka si¢ nacig¢tg sciane prawego przedsionka
szwem ciaglym lub wszywa late powigkszajaca przedsionek zyt ptucnych. Przed
zawigzaniem ostatniego szwu, otwiera si¢ uszczelnienie zyt gtéwnych i odpowie-
trza doktadnie serce. Po catkowitym ogrzaniu dziecka, zatrzymuje si¢ krazenie
pozaustrojowe, utrzymujac cisnienie w przedsionku zyt ptucnych na poziomie
1,3 kPa (10 mmHg).

14.6.2. Operacja Senninga
14.6.2.1. Wskazania do operacji

Wskazania do operacji sg takie same jak do operacji Mustarda, z uzupetnie-
niem, ze ten typ operacji jest preferowany w wieku niemowlecym, ze wzgledu
na mozliwos¢ wzrostu Scian przedsionkéw wraz ze wzrostem dziecka.

14.6.2.2. Technika operacyjna

Przez podiuzng sternotomi¢ otwiera si¢ klatke piersiowg, przecina podtuznie
worek osierdziowy i podigcza krazenie pozaustrojowe tak samo jak w zabiegu
Mustarda. Przed rozpoczgciem krazenia pozaustrojowego wykonuje si¢ pomiary
obwodu zyt gtéwnych — gérnej i dolnej. Zaktada si¢ szwy znacznikowe (kierun-
kowe) w obszarze rowka migdzyprzedsionkowego, okreslajgc w ten sposéb
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obydwa korice linii cigcia Sciany lewego przedsionka. Punkty te powinny znaj-
dowac si¢ na bocznych krawedziach zyt gtéwnych. Nastgpne szwy znacznikowe
zaktada si¢ kilka milimetréw dogtowowo od potaczenia zyty giéwnej dolnej
z prawym przedsionkiem, w odlegtosci 2/3 obwodu zyty gtéwnej dolnej od szwu
kierunkowego na rowku migdzyprzedsionkowym. Miejsce to okresla dolng gra-
nicg naciecia sciany przedsionka. Po rozpoczgciu krazenia pozaustrojowego
chtodzi si¢ dziecko, najczesciej do temp. 24 “C. Odpreparowuje si¢ rowek mig-
dzyprzedsionkowy pomigdzy uprzednio zalozonymi szwami znacznikowymi.
Odpreparowanie nie powinno sigga¢ poza lini¢ zyt gtéwnych, gdyz spowodowa-
toby to znieksztalcenie tunelu odptywowego z zyt gtéwnych i zaburzenie prze-
ptywu krwi — zaréwno przez kanal zyt gtéwnych, jak i z zyt ptucnych. W przy-
padku uzycia dwéch kaniul zylnych zaklada si¢ réwniez kaniulg odsysajacg do
lewego przedsionka.

Jezeli planowany jest zabieg w glebokiej hipotermii z catkowitym zatrzy-
maniem krgzenia, pojedyncza prawo-przedsionkowg kaniulg¢ usuwa si¢ po za-
trzymania krazenia i opréznieniu serca z krwi do zbiornika zylnego. Prawy
przedsionek nacina si¢ okoto 1 cm do przodu od bruzdy granicznej i cigcie
prowadzi w dét do uprzednio zatozonego szwu znacznikowego przy zyle gtow-
nej dolnej. Odciagga si¢ nacigte brzegi prawego przedsionka i odsysa krew z jego
wnetrza (ryc. 5). Ocenia si¢ przegrod¢ migdzyprzedsionkowg pod wzgledem
potrzeby uzycia dodatkowego materiatu dla uzyskania wiasciwej wielkosci pola
powierzchni przegrody, umozliwiajacej utworzenie kanatu dla przeptywu krwi
(ryc. 6). Alternatywnie mozna powigkszy¢ przegrode uzywajac, zamiast obce-
go materialu, Sciang wewnetrzng uszka lewego przedsionka, po jego wynico-
waniu. Innym rozwigzaniem jest z kolei rezygnacja z zastosowania wlasnego
materiatu, jaki oferujg wtasne tkanki pacjenta. W tej modyfikacji stosuje si¢

4 fastawko
f 4 strdjdzielng

Ubytek przegrody
2" przedsionkiw

Linia nacigcia prregrody

migdzyprzedsionkowe]

Ryc. 5. Sciane prawego przedsionka nacina si¢ podiuznie, uwidaczniajac

przegrode migdzyprzedsionkowg. Zaznaczona linia przerywana okresla obszar
naciecia przegrody
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wyciecie przegrody miedzyprzedsionkowej, po czym ujscie zyl ptucnych za-
myka si¢ od strony lewego przedsionka rozlegta owalng (ksztattu ,tezki”) tatg
(najczesciej z PTFE — Gore-Tex™).

W przypadku, gdy ubytek w przegrodzie migdzyprzedsionkowej jest maty
1 znajduje si¢ w Srodkowej czegsci, zaszywa si¢ go przed nacigciem przegrody. Nie
ma wtedy potrzeby uzycia dodatkowej taty powiekszajacej przegrode. Nacigcie
Sciany lewego przedsionka przebiega w rowku mig¢dzyprzedsionkowym. Przy
kaniulacji obydwu zyt gléwnych nacigcia Scian przedsionkéw i przegrody wyko-
nuje sie podczas chlodzenia dziecka w krazeniu pozaustrojowym. Szew Prolene™
5-0 zaktada si¢ powyzej lewych zyt ptucnych i przektuwa przez koniec taty prze-
grodowej. Dolny brzeg tej taty przeszywa si¢ wewngtrz lewego przedsionka do
ujscia zyty gtéwnej dolnej, gérny natomiast brzeg jest podobnie wszywany do ujscia
zyly giéwnej gérnej. Te dwie linie szwéw powinny tak si¢ rozchodzié, aby nie
zaciska¢ tylnej drogi dla odptywu lewych zyt ptucnych (ryc. 6). Przednia czesé
tunelu zyt gtéwnych jest nastepnie wytwarzana przez wszycie tylnej czgsci nacigtej
wczesniej wolnej Sciany prawego przedsionka, szwem cigglym Prolene™ 5-0. Szew

aFTEewW
INACZNIE WY

Ryc. 6. Late utworzong z nacietej przegrody miedzyprzedsionkowej,

powigkszong o element wypelniajacy ubytek w przegrodzie przedsion-

kow, wszywa si¢ wewnatrz lewego przedsionka pomiedzy zastawke

mitralng a lewymi zz. ptucnymi, kierujac ja odpowiednio do podstawy

zyly gtéwnej gérnej i dolnej. Ujscia zyt ptucnych zostajg w ten sposéb
oddzielone od wnetrza przedsionka.

zaktada si¢ przy zyle gtéwnej dolnej i kontynuuje wzdluz brzegu wycigtej prze-
grody miedzyprzedsionkowej do zyly gtéwnej gérnej (ryc. 7). Mozna réwniez
rozpoczaé szew w Srodkowym odcinku i prowadzi¢ go w dwdch kierunkach — do
zyly gtéwnej gornej i dolnej. Ujscie zatoki mozna pozostawi¢ po stronie zyt ptuc-
nych. Naciecie lewego przedsionka mozna poszerzy¢ nacinajac prawg gorng zyle
ptucng lub — przy poziomym potozeniu prawych zyt ptucnych — nacigcie posze-
rzajagce mozna wykona¢ pomigdzy nimi. Nastgpnym etapem jest zespolenie wol-
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Ryc. 7. Przednig czg¢s¢ tunelu zyt gtéwnych
tworzy si¢ wszywajac tylng czes¢ sciany pra-
wego przedsionka pomiedzy zz. gtéwnymi
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nej Sciany prawego przedsionka (przedniego brzegu) z nacigtym zewngtrznym brze-
giem lewego przedsionka (do przodu od prawych zyt ptucnych). Lini¢ szwu pro-
wadzi si¢ tak, aby nie uszkodzi¢ wezta zatokowo-przedsionkowego, jednoczesnie
nie zwezajac odptywu zyl ptucnych (ryc. 8). Stosowanie pojedynczych szwow
powinno pozwoli¢ na wzrost tkanki w danym obszarze.

Ryc. 8. Wolng Sciang prawego
przedsionka zespala si¢ z nacig-
tym zewnetrznym brzegiem le-
wego przedsionka, tworzagc dro-
ge dla przeptywu krwi z zyt pluc-  —
nych do zastawki tréjdzielnej

W przypadku wspdtistniejacych anomalii, takich jak ubytek w przegrodzie
komor czy przetrwaly przewdd tetniczy, koryguje si¢ je podczas jednego zabie-
gu. Jezeli nadcisnienie ptucne jest utrwalone, z oporami ptucnymi powyzej 8 j.
Wooda, wykonuje si¢ tzw. ,,paliatywny zabieg Senninga”, pozostawiajac niezam-
kniety ubytek w przegrodzie komor.

14.6.3. Operacja Rastelli’ego
14.6.3.1. Wskazana do operacji

Operacje Rastelli’ego mozna wykonac u dziecka ze zwezeniem drogi odpty-
wu lewej komory i wspdlistniejgcym ubytkiem w przegrodzie komér (20).
Zwezenie drogi odptywu lewej komory moze by¢é spowodowane: widknistg
przepong lub tunelem, przerosnigciem migsnidéwki przegrody miedzykomorowe;j,
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tetniakiem czesci btoniastej przegrody migdzykomorowej, anomalig pozycji za-
stawki mitralnej lub zwezeniem zastawki tetnicy plucnej. Usunigecie zwezenia
drogi odptywu lewej komory jest trudne lub wrecz niemozliwe. Pozostaje w tym
przypadku wykonanie zespolenia omijajagcego zwegzong cze$¢ komory.

Doktadna diagnostyka jest warunkiem powodzenia tego typu zabiegu. Ele-
menty, takie jak: wielkos¢ ubytku w przegrodzie komor, jego potozenie wzgle-
dem zastawki aortalnej i ptucnej, obecnos¢ dodatkowych ubytkéw w przegrodzie
komor, obecnosé przewodu tetniczego, duze potaczenia aortalno-ptucne, droz-
nos¢ uprzednio wykonanych zespoleri systemowo-ptucnych — muszg by¢ rozpo-
znane.

Przyjmuje sig, Ze najlepszym okresem do wykonania operacji Rastelli’ego jest
wiek 4-5 lat.

Wczesniejsze postepowanie polega na wykonaniu septostomii balonem, najcze-
Sciej w pierwszych dniach zycia. Jezeli w stanie dziecka nast¢puje poprawa, po-
nawia si¢ diagnostyke w wieku 3-4 miesiecy. W przypadku istnienia ubytku w czg-
$ci beleczkowej przegrody, potozonego w duzej odlegtosci od aorty, wspotistnie-
jacych krotkich nici Sciegnistych przekraczajacych ubytek, ,.kroczacej” zastawki
mitralnej czy trdjdzielnej lub nieprawidiowego przyczepu migs$ni brodawkowatych
do zastawki tréjdzielnej — wykonuje si¢ operacje Mustarda czy Senninga, zamy-
kajac jednoczesnie ubytek w przegrodzie komdr i wykonujgc potgczenie lewej
komory z tetnicg ptucng za pomocag homograftu. Jezeli u dziecka z ubytkiem
miedzykomorowym spetniajagcym warunki do wykonania zabiegu Rastelli’ego, na-
rastajg: sinica, stezenie hemoglobiny i hematokryt, wykonuje si¢ polaczenie sys-
temowo-ptucne i czesto jednoczesnie septektomie przedsionkowg. Zabiegi te po-
zwalajg odroczy¢ operacje¢ Rastelli’ego do wieku powyzej 2 roku zycia.

14.6.3.2. Technika operacyjna

Przez podtuzng sternotomi¢ otwiera si¢ klatk¢ piersiowg i przecina podtuznie
worek osierdziowy. Odpreparowuje si¢ aort¢ od tetnicy ptucnej. Podaje siarczan
Heparyny i podlacza krazenie pozaustrojowe. Po ochtodzeniu dziecka zaklesz-
cza si¢ aorte i podaje ptyn kardioplegiczny do opuszki aorty. Zaklada si¢ kaniu-
le odsysajacg do lewego przedsionka przez zyte ptucng lub koniuszek lewej
komory. Nacina si¢ Scian¢ prawego przedsionka i ocenia anatomie¢ komory przez
zastawke tréjdzielng. Niezwykle wazna jest ocena ubytku w przegrodzie komor,
pod wzgledem jego przydatnosci do potgczenia lewej komory z aortg. Ocenia si¢
réwniez lokalizacj¢ mig$ni brodawkowatych i nici Sciegnistych zastawki tréjdziel-
nej w celu wybrania odpowiedniego miejsca nacigcia Sciany prawej komory.
Wolng $ciang¢ prawej komory nacina si¢ podtuznie lub skosnie w jej drodze
odptywu, cigcie prowadzgc tak, aby nie uszkodzi¢ gtéwnych galezi tetnic wien-
cowych (ryc. 9). Uwidacznia si¢ ubytek w przegrodzie komor (ryc. 10). Jezeli
jest on mniejszy od zastawki aortalnej, nalezy go poszerzy¢, aby nie pozostawic
zwezenia drogi odptywu lewej komory. Ubytek mozna poszerzy¢ przez wycie-
cie jego krawedzi lub nacinajac ja w gérno-bocznym odcinku.
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i : .'r,. Ddcigiz . phucna Ryc. 9. Wolng sciang prawej komory nacina si¢
- £ podtuznie lub skosnie w jej drodze odptywu

Ling nmc \_:- 13 prawnd komary

Ryc. 10. Przez nacigtg Sciang prawej
komory uwidacznia si¢ ubytek w prze-
grodzie komor

Przez ubytek w przegrodzie komoér zaszywa si¢ ujscie tetnicy ptucnej i jed-
noczesnie z zewnatrz zaktada podwdjng podwigzke lub szew na pienl tetnicy
plucnej tuz powyzej pierscienia zastawki. Ocenia si¢ odlegtos¢ dolnego brzegu
ubytku w przegrodzie komér do gérnego brzegu zastawki aortalnej i wycina
odpowiedniej wielkosci tatg dakronowg lub teflonowa. Lata musi uwypuklac si¢
w strone jamy prawej komory, tworzgc tunel dla odptywu krwi z lewej komory
(ryc. 11). Zaktada si¢ pojedyncze szwy materacowe z tatkami, zaczynajac od
dolnego brzegu ubytku przy zastawce trdjdzielnej a nastgpnie prowadzgc je do
gornej czesci ubytku. W gérny, tatwo dostepny, brzeg ubytku migdzykomorowego
mozna wszywac late szwem ciagtym. Niektdre osrodki stosuja z powodzeniem
wszywanie catosci taty szwem ciaglym (szwami poétciggltymi).
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Ryec. 11. Late kierujacg krew z lewej komory przez Ryc. 12. Prawg komore taczy si¢ z tetni-
otwor w przegrodzie komor do aorty naszywa sie cg plucng za pomocg homograftu (najczg-
tak, aby tworzyta tunel wewnatrz prawej komory $ciej) lub protezy naczyniowej z za-
(uwidoczniono wszycie taty szwem ciggltym) stawka

W nastepnej kolejnosci nacina si¢ szeroko te¢tnicg plucng na jej rozwidleniu
i pniu, w celu wszycia homograftu o mozliwie jak najwigkszym rozmiarze lub
sztucznej protezy naczyniowej z zastawka (ryc. 12).

Zespolenie z tetnicg ptucng wykonuje si¢ za pomocg szwu cigglego Prolene™
5-0. Po wszyciu dystalnego odcinka protezy odpowietrza si¢ serce i odkleszcza
aortg. Zaklada si¢ ssak do prawego przedsionka lub — przez zastawke tréjdzielng
— do prawej komory i wszywa proksymalny odcinek protezy do nacig¢tej sciany
prawej komory, na bijacym sercu, szwem Prolene™ 4-0. Nastgpnie zaszywa si¢
nacietg wezesniej sciang prawego przedsionka, odpowietrza lewe oraz prawe serce
i po ogrzaniu chorego odlacza krazenie pozaustrojowe. Zaktada si¢ elektrody na-
sierdziowe i usuwa kaniule do krazenia pozaustrojowego. Po wykonaniu hemostazy
zamyka si¢ klatke piersiowa, uktadajac proteze tak, aby nie uciskatl jej mostek.

14.6.4. Operacja w przetozeniu duzych naczyn ze zwezeniem drogi
odptywu lewej komory i ciggtej przegrodzie migdzykomorowe;j

14.6.4.1.Wskazania do operacji

Rodzaj planowanej operacji zalezy od postaci zwezenia drogi odptywu le-
wej komory. Jezeli istnieje mozliwos¢ bezposredniego uwolnienia zwezenia, tak
jak to ma miejsce w przypadku istnienia widknistej przepony czy tetniaka prze-
grody btoniastej, wskazania do operacji sg takie same jak u dzieci z prostym prze-
tozeniem duzych naczyi. Jezeli nie ma mozliwosci zlikwidowania zwezenia drogi
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odptywu, co ma miejsce w przypadku istnienia tunelu widknisto-migsniowego
czy nieprawidtowej zastawki mitralnej, opdZnia si¢ termin operacji. Przy nara-
stajacej sinicy i policytemii wykonuje si¢ zespolenie systemowo-plucne i najczg-
Sciej jednoczesnie chirurgiczng septektomig metodg Blalocka-Hanlona. W przy-
padku, gdy cisnienie w lewej komorze przekracza systemowe, a cisnienie
w tetnicy ptucnej jest nizsze niz 40 kPa (30 mmHg), wykonuje si¢ polagczenie
omijajace lewej komory z tetnica ptucna, uzywajac protezy naczyniowej z za-
stawka.

14.6.4.2. Technika operacyjna

W pierwszej kolejnosci wykonuje si¢ zabieg Mustarda lub Senninga. Dostep
do zwezenia drogi odptywu lewej komory mozna uzyskac przez lewy przedsio-
nek i zastawke mitralng, przez nacig¢tg w okolicy koniuszka lewg komore lub od
strony tetnicy ptucnej przez zastawke ptucna. Ten ostatni dostep jest najczesciej
wykorzystywany. Tetnicg ptucng nacina si¢ podtuznie, odchyla ptatki zastawki
plucnej 1 uwidacznia piersciei przew¢zajgcy. Zwezenie uwalnia si¢, wycinajac
brzeg witéknisto-migsniowy na odcinku nie wigkszym niz % obwodu. Jezeli nie
uda si¢ uwolni¢ zwezenia, nalezy wykonac zespolenie omijajace, protezg naczy-
niowq z zastawkg, pomigdzy koniuszkiem lewej komory i tetnicg ptucng. W tym
celu nacina si¢ podtuznie, ponizej przebiegu nerwu przeponowego, worek osier-
dziowy i otwiera lewg optucng. Nacina si¢ lewg komor¢ od koniuszka w gére
wzdluz przebiegu galezi zstgpujacej przedniej lewej tetnicy wieficowej. Najpierw
wykonuje si¢ male nacigcie komory, wszywa si¢ naciety skosnie proksymalny
koniec protezy, przez wzmacniajgce paski z filcu teflonowego, szwem cigglym
Prolene™ 4-0. Proteze¢ uktada si¢ w lewej jamie optucnej, ustalajac jej dtugosé,
a nastepnie wszywa jej dystalny odcinek do boku pnia tgtnicy plucnej szwem
ciggtym Prolene™ 5-0.

14.6.4.3. Operacja Damusa-Kaye’a-Stansela

14.6.4.3.1 Wskazania do operacji

Operacja ta ma szczegdlne zastosowanie przy wspdlistniejacym z przetoze-
niem duzych naczyn zwezeniem drogi odptywu prawej komory lub zastawki
aortalnej (21). Tak jak w operacji Jatene’a czy Rastelli’ego, lewa komora musi
by¢ przygotowana do podtrzymania krazenia systemowego.

14.6.4.3.2. Technika operacyjna

Po typowej kaniulacji, ochtodzeniu, zakleszczeniu aorty i podaniu ptynu
kardioplegicznego odcina si¢ tgtnice plucng tuz przed jej rozwidleniem (ryc. 13a).
Nacina si¢ aort¢ wstepujacg na jej bocznej Scianie. Proksymalny odcinek tetnicy
ptucnej nacina si¢ skosnie i wszywa jak najszerzej do nacigtej Sciany aorty (ryc.
13b). Nacina si¢ Scian¢ prawej komory w jej drodze odptywu i jezeli jest on
obecny, zamyka ubytek w przegrodzie komoér uzywajgc taty dakronowe;j. Ujscie
aorty mozna zamkna¢ tata. Jednakze nie jest to konieczne, gdyz cisnienie w pra-
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Ryc. 13. Technika operacji Stansela, (1975, wia-
Sciwie Damusa-Kaye’a—Stansela)

a) faza wstepna — przecigty pien tgtnicy plucnej
— wysoko tuz przed rozgal¢zieniem; na lewym ob-
rysie aorty wstepujacej wykonane nacigcie przy-
gotowane do potgczenia z pniem tetnicy plucnej,
b) proksymalny odcinek pnia tetnicy ptucnej po-
tagczony z aorta wstgpujgca, na ilustracji strop
zespolenia uzupelniony tatg (materiat sztuczny lub
homograftowy), niekiedy korzystna anatomia
umozliwia bezposrednie zespolenie bez obcego
materiatu,

c) ukonczone zespolenie wolnej Sciany prawej
komory z tetnicg ptucng przy pomocy homograftu
plucnego lub aortalnego wraz z ptatkiem zastaw-
ki mitralnej (ew. sztucznej protezy naczyniowej);
strzatka wskazuje kierunek przeptywu krwi z ko-
mory lewej, poprzez zespolenie do aorty (w tym
takze wstecznie do tetnic wieficowych), hg — ho-
mograft, m — ptatek mitralny

wej komorze po operacji powinno by¢ nizsze niz w aorcie i zw¢zona zastawka
aortalna powinna pozostawac zamknigta. Nastepnie doszywa si¢ protezg z zastaw-
ka lub homograft (ptucny lub aortalny — ryc. 13 c), taczac prawg komore z tet-
nicg ptucng. Zaletg tej operacji w stosunku do operacji Jatene’a jest to, ze nie
ma potrzeby przeszczepiania naczyn wiencowych. Mankamentem zabiegu jest
potrzeba stosowania protezy naczyniowej z zastawka, co zwykle po kilku latach
zmusza do reoperacji i wymiany protezy.
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14.6.5. Operacja anatomicznej korekcji wady sposobem Jatene’a

14.6.5.1. Wskazania do operacji

Operacja anatomicznej korekcji przetozenia duzych naczyn moze by¢ wyko-
nana tylko wowczas, gdy lewa komora jest przygotowana do podtrzymania
krazenia systemowego. Sytuacja taka ma miejsce w przypadku noworodka
z CPDN w pierwszych tygodniach zycia lub w przypadku wspétistniejacych
anomalii, takich jak: ubytek w przegrodzie komoér, zwezenie drogi odptywu lewej
komory lub przetrwaly przewdd t¢tniczy dajacy nadcisnienie w uktadzie ptuc-
nym. Lewg komor¢ mozna réwniez przygotowaé do anatomicznej korekcji,
wykonujac chirurgiczne zwezenie tetnicy ptlucnej (banding).

14.6.5.2. Zastawki ujs¢ tetniczych duzych naczyin w CPDN

Prawidtowos¢ budowy i czynnosci zastawek aorty 1 tetnicy ptucnej warunkujg
mozliwosé wykonania operacji korekcji anatomicznej. Natomiast prawidlowe
funkcjonowanie zastawek po operacji wplywa na stan hemodynamiczny lub
warunkuje przezycie noworodka. Przy prawidlowej czynnosci przed operacja
zastawki mogg mie¢ budowe lub ustawienie sprzyjajace ich uszkodzeniu, czy tez
ztej czynnosci po operacji. Czynnikami tymi sa: symetria ptatkéw, budowa dwu-
lub tréjptatkowa, ustawienie spoidet zastawki ptucnej i aortalnej na wprost sie-
bie, r6znica srednic ujscia aortalnego i ptucnego, wysokos¢ potozenia ujs¢ wzgle-
dem siebie (25).

Wszystkie te elementy wspélnie z potozeniem i przebiegiem naczyn wiefico-
wych decydujg o detalach techniki operacyjnej, ktéra musi te wszystkie czyn-
niki uwzglednié, aby nie staly si¢ one elementem zwigkszonego chirurgicznego
ryzyka operacyjnego. Cata ztozonos¢ tych wszystkich elementéw i uzaleznienie
ich od siebie, zadecydowaty (oprocz tego, ze operacja korekcji anatomicznej musi
by¢ wykonana u noworodka w pierwszych tygodniach zycia) o wielu latach préb
leczenia operacyjnego, dyskusjach na temat takiej lub innej techniki operacyj-
nej, ustalania klasyfikacji 1 wydzielania grup zwigkszonego ryzyka operacyjne-
go (26, 27, 28, 29).

Zastawka tetnicy ptucnej po operacji korekcji anatomicznej staje si¢ za-
stawkg pracujgca w uktadzie systemowym, a wigc musi przejaé wigksze ob-
cigzenia cisnieniowe. Pierwsze obawy co do funkcjonowania zastawki ptuc-
nej w uktadzie systemowym okazaly si¢ nieuzasadnione, szczegdlnie gdy
operacja zamiany naczyi wykonana jest we wczesnym okresie noworodko-
wym, a wiec wtedy, gdy obie zastawki pracujg pod tym samym obcigzeniem
cisnieniowym (30).

Noworodek we wczesnym okresie po urodzeniu ma zastawki aortalng i ptuc-
ng morfologicznie i histologicznie identyczne. Dopiero zmiany obcigzenia ci$nie-
niem systemowym zwigkszajq ilos¢ kolagenu i widkien elastycznych w zastaw-
ce aortalnej, w stosunku do ptucnej (31). Dalszy rozwdj 1 funkcjonowanie zasta-
wek zalezy od warunkéw w jakich one pracuja.
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Z badan wieloosrodkowych (32) wynika, ze dwuetapowe operowanie dzieci
z CPDN, a wiec wytwarzanie poprzedzajacego korekcje przewezenia tetnicy phuc-
nej, zwigksza mozliwos¢ wystgpienia niedomykalnosci zastawki tgtnicy plucnej
po operacji korekcji anatomiczne;.

14.6.5.3. Naczynia wieficowe w CPDN

Wzrost zainteresowania operacjami korekcji anatomicznej w catkowitym prze-
tozeniu duzych naczyn, zainspirowat wielu badaczy do opracowania detali mor-
fologicznych, dotyczgcych potozenia ujs¢ naczyn wieiicowych oraz ich przebiegu
a takze zasilania przez nie poszczegdlnych obszaréw migsnia sercowego (33, 34,
35, 36). Pierwsze opracowania powstaly jeszcze przed erg wykonywania korekcji
anatomicznej (37). Operowanie dzieci z CPDN uzmystowito koniecznos¢ badar
nad mozliwo$ciami i najlepszymi sposobami przeszczepiania naczyn z aorty do tgt-
nicy ptucnej (38). Poniewaz przeszczepianie naczyn jest kluczowym elementem
operacji, opracowano precyzyjne dane dotyczace odejscia i przebiegu naczyn, usta-
lajgc pewng klasyfikacje, celem porozumiewania si¢ w tej dziedzinie.

Ryc. 14. Podziat odejscia i przebiegu naczyii wieficowych wg Yacouba (36); a) najczestszy pra-

widlowy uktad naczyn wiencowych, b) wspdlne ujscie obu naczyii wieficowych, ¢) osobne ujscia

naczyn, ale przy spoidle i blisko siebie, d) odejscie gatezi okalajacej lewej tetnicy wiericowej od

odchodzgcej prawidtowo prawej tetnicy wieicowej, e) odejscie gatgzi okalajgcej z prawej zatoki

wiericowej oraz odejscie prawej tetnicy wiencowej i gatezi zstgpujacej przedniej lewej tetnicy wieni-
cowej — z lewej zatoki wieficowe;j

























































