ROZDZIAL 18

Komora dwunaplywowa

Ireneusz Haponiuk, Janusz H. Skalski

18.1. Definicja

Dwunaptywowa komora jest rzadkg anomalig wrodzong, w ktérej dwie od-
dzielne zastawki przedsionkowo-komorowe lub wspélna zastawka przedsion-
kowo-komorowa otwieraja si¢ do jednej z komor serca o charakterze pojedyn-
czej komory. Druga komora jest wéwczas hipoplastyczna i komunikuje si¢
z dominujgacg przez opuszkowo-komorowy ubytek w przegrodzie migdzykomo-
rowej (1, 2).

18.2. Anatomia

Najczesciej dwunaptywowa pojedyncza komora (ang. double inlet ventricle
— DIV) jest morfologicznie komorg lewa, bardzo rzadko prawg (1). Dwunapty-
wowa lewa komora wystepuje najczesciej w dwéch formach, majacych geneze
embriologiczng:

— w uktadzie prawidlowym, tzn. prawostronnie uktadajgcej si¢ petli prawej
komory serca i aorty w procesie rozwoju zarodka (D-Looping),
— odwréconym — lewostronnej petli prawej komory i aorty (L-Looping).

W wiekszosci przypadkéw lewostronnej lewej komorze (w uktadzie ,,D”)
towarzyszy hipoplastyczna prawa komora potozona po stronie prawej. Rzadsza
formg anatomiczng jest prawostronnie potozona pojedyncza dwunaptywowa ko-
mora o morfologii lewej (L-Looping), z towarzyszacg jej szczatkowg (resztko-
wa) komorg prawg potozong po stronie lewej (3). Hipoplastyczna komora zawsze
komunikuje si¢ z dwunaptywowg lewg przez opuszkowo-komorowy ubytek
w przegrodzie migdzykomorowej, ktory jest pozostaloscig po ptodowym pota-
czeniu opuszki serca z pierwotng komorg. Zastawki przedsionkowo-komorowe
sg najczesciej o nietypowej morfologii, nie przypominajgcej typowej anatomii
zastawki tréjdzielnej i mitralnej. Z tego powodu zwyczajowo nazywa si¢ je
odpowiednio zastawkg lewostronng i prawostronng, w zaleznosci wylgcznie od
potozenia. Dodatkowo nazewnictwo zastawek komplikuje fakt, ze obie otwiera-
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ja sie, najczesciej catkowicie, do swiatta pojedynczej komory lewej oraz moz-
liwa jest stenoza lub atrezja jednej z nich. Niekiedy aparat podzastawkowy
moze by¢ czgsciowo przyczepiony do Swiatla szczatkowej komory, powodu-
jac zjawisko usadowienia ,,okrakiem” nad przegroda miedzykomorowg (ang.
straddling valve). Mozna stwierdzi¢, ze réznorodnos¢ potaczen przedsionko-
wo-komorowych w tym zespole, uwarunkowana jest stopniem niedorozwoju
szczatkowej prawej komory i jej komunikacji z dwunaptywowg lewq oraz mor-
fologia zastawki ,,tréjdzielnej”.

Wielkie naczynia odchodzg od serca w pozycji prawidlowej lub w przetoze-
niu (ryc. 1). Mozliwe jest ich wsp6lne odejscie zaréwno od pojedynczej komory
systemowej, jak tez od komory szczatkowej. Dwunaptywowa komora systemo-
wa moze by¢ zatem jednoodptywowa lub dwuodplywowa, czasem jedno z na-
czyh jest przesunig¢te nad przegrode miedzykomorowg lub wrgcz oba wielkie na-
czynia uchodza catkowicie znad dodatkowej, hipoplastycznej komory prawe;j.
Podobnie zmienna moze by¢ anatomia przedsionkéw, ktére bywajg utozone nor-
malnie, tzn. prawy po prawej stronie, lewy po lewej (situs solitus) lub tez w o-
dwrdceniu (situs inversus). W niektérych przypadkach, szczegdlnie w zespole
heterotaksji, uktad i morfologia obu przedsionkéw mogg by¢ bardzo nietypowe.
Najczesciej rozpoznawang postacig dwunaptywowej komory jest typ SLL zgod-
nie z klasyfikacja Van Praagha (situs solitus, uktad L-Loop komér, L-transpozy-
cja wielkich naczyn), nastgpnie w kolejnosci typ SDD (situs solitus, D-Loop,
D-transpozycja wielkich naczyn) oraz uktad SDS, zwany sercem Holmesa (situs
solitus, uktad D-Loop, prawidlowe odejscie wielkich naczyi) (1).

SV

Ryc. 1. Schemat przedstawia zespot
wad czesto towarzyszgcych dwuna-
ptywowej komorze. Komora dwuna-
plywowa lewa komunikuje si¢ z hipo-
plastyczng odptywowg komorg prawg
przez opuszkowo-komorowy ubytek
w przegrodzie migdzykomorowej, na
ilustracji uwidoczniono przetozenie
wielkich naczyn [pkt a) na str. 273]
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Dla zobrazowania mozliwosci wystgpienia odmian wady, odnoszacych si¢ do
orientacji przestrzennej serca, uktadu komoér i wielkich naczyn w przypadku
dwunaptywowej komory, podajemy ponizej przyktady rozmaitych wariantéw
morfologicznych (wg 2):

a) Dwunaptywowa komora o morfologii komory lewej z lewostronnym potoze-
niem szczatkowej prawej komory, polgczenia komorowo-tgtnicze niezgodne
(SLL),

b) Dwunaptywowa komora o morfologii komory lewej z prawostronnym poto-
zeniem szczatkowej prawej komory, potgczenia komorowo-t¢tnicze zgodne
(SDS) lub niezgodne — (SDD),

¢) Dwunaptywowa komora o morfologii komory prawej z lewostronnym poto-
zeniem szczatkowej lewej komory, polaczenia komorowo-tetnicze zgodne
(SDS), lub niezgodne — (SDD),

d) Dwunaptywowa i dwuodptywowa komora o morfologii komory lewe;j,

e) Dwunaptywowa i dwuodptywowa komora o morfologii komory prawej,

f) Dwunaptywowa i dwuodptywowa komora wspdlna o niezdefiniowanej mor-
fologii.

Wiele innych wariantow moze pozostawaé¢ w zwigzku z odwrotnym uloze-
niem trzewi i1 przedsionkdw serca (situs inversus) oraz w konfiguracji nieokre-
Slonej (situs ambiguus).

W okoto 30 do 50% przypadkéw dwunaptywowej pojedynczej komorze to-
warzyszg inne anomalie:

— wady rozwojowe zastawek przedsionkowo-komorowych (stenoza lub niedo-

mykalnos¢),

stenoza lub atrezja zastawki tetnicy ptucnej (ok 50% przypadkéw wszystkich

wad dodatkowych),

— podzastawkowe zwezenie drogi wyptywu z komory systemowej do aorty (czgsto),

koarktacja, przerwanie albo hipoplazja tuku aorty.

Podzastawkowe zwezenie tetnicy ptucnej, czesto obecne w przypadku przesu-
niecia wielkich naczyr w kierunku resztkowej komory, wynika ze zwezenia drogi
wyplywu przez przerost przegrody stozka (ang. infundibular septum) lub tez z re-
strykcyjnego charakteru ubytku w przegrodzie migdzykomorowej, prowadzacego
do ograniczenia wyptywu z pojedynczej komory, poprzez taki ubytek, do tetnicy
ptucnej. Nalezy podkresli¢, ze rzadko wystepuje taka posta¢ dwunaptywowe;j
komory, w ktérej nie ma zwezenia, co najmniej jednej drogi wyptywu, do tetnicy
ptucnej lub krazenia systemowego (4, 5).

Niezmiernie istotna dla obrazu wady jest nieprawidtowa i w zasadzie niemoz-
liwa do przewidzenia, budowa uktadu bodZcoprzewodzgcego serca. Wazne dla
chirurga informacje mozna sprowadzi¢ do faktu, ze we¢zel przedsionkowo-komo-
rowy potozony jest w poblizu prawostronnej zastawki przedsionkowo-komoro-
wej, zwrdcony bardziej w stron¢ obszaru hipoplastycznej komory, skad odcho-
dzi najczesciej pojedyncza gataZ (odnoga) komorowa peczka Hisa, w kierunku
gérnego brzegu ubytku miedzykomorowego (1, 2, 6).
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18.3. Naturalny przebieg wady

Dwunaptywowa komora stanowi nie wigcej niz 2 do 3% wszystkich wrodzo-
nych wad serca. Posréd dzieci, u ktérych nie podj¢to leczenia operacyjnego,
pierwszy rok przezywa 57%, zas 5 lat — 45% (4). Objawy wady serca, szcze-
g6lnie w przypadku dwunaptywowej komory z uposledzonym unaczynieniem
plucnym i sinicg, widoczne sg wcezesnie po urodzeniu. Zdecydowanie Zle rokujq
noworodki, u ktérych w przebiegu klinicznym od poczatku dominuje ciezka
kwasica z objawami malego rzutu serca, a takze dzieci ze zw¢zeniem drogi
wyplywu do aorty iz obnizong kurczliwoscia serca (1, 2, 5).

18.4. Objawy kliniczne i diagnostyka

Objawy kliniczne dwunaptywowej komory uzaleznione s3 od wielkosci
przeptywu ptucnego a w dalszym przebiegu od pogarszania si¢ funkcji skur-
czowej serca. Sinica wystgpuje w efekcie mieszania si¢ w sercu krwi zylnej
z t¢tniczg oraz dodatkowo, jako efekt zmniejszonego przeptywu plucnego,
w przypadku zwezenia tetnicy ptucnej. Dlatego tez, w nastgpstwie towarzysza-
cej stenozy lub atrezji ptucnej, sinica ujawnia si¢ juz w pierwszych godzinach,
dniach lub tygodniach zycia. Natomiast nadcisnienie ptucne i zastoinowa nie-
wydolnos¢ krazenia, to dominujgce wczesne objawy u niemowlat ze wzmozo-
nym przeptywem ptucnym (7).

W elektrokardiogramie wida¢ cechy przecigzenia komory, zas przegladowe
zdjecie klatki piersiowej u niewydolnych dzieci (bez stenozy ptucnej) prezentu-
je objawy wzmozonego przeptywu plucnego. Badanie echokardiograficzne ma
zasadnicze znaczenie dla rozpoznania wady. Waznym wskaznikiem umozliwia-
jacym niemal pewne postawienie diagnozy, jest catkowity brak przegrody mig-
dzykomorowej w drodze naptywu ipomigdzy zastawkami przedsionko-
wo-komorowymi oraz obecnos¢ charakterystycznego opuszkowo-komorowego
ubytku z restrykcyjnym naptywem (8) do hipoplastycznej, ,,wyptywowe;j” komo-
ry. Ze wzgledu na planowang w przysztosci ,,korekcje jednokomorowg” (zgod-
nie z zasadami Fontana), wazna jest doktadna echokardiograficzna ocena struk-
tury i funkcji zastawek przedsionkowo-komorowych. Cewnikowanie serca moze
natomiast dostarczy¢ istotnych prognostycznie informacji o réznicy cisnien
w drodze wyptywu, zar6wno do tetnicy ptucnej, jak i do aorty oraz przedstawic
doktadny obraz anatomii naczyi ptucnych i systemowych, w tym takze dodat-
kowych wad w zakresie tuku aorty. Bardzo czesto rezygnuje si¢ jednak z tego
badania, szczegdlnie u dzieci w cigzkim stanie og6lnym, z objawami zastoino-
wej niewydolnosci krazenia, ze wzgledu na wyjsciowg graniczng dekompensa-
cj¢ i w jej nastepstwie niejednokrotnie krytyczny stan (1, 6).
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18.5. Leczenie chirurgiczne

Wiekszos¢ pacjentéw z rozpoznaniem dwunaptywowej komory jest pierwot-
nie zakwalifikowana do ,.korekcji jednokomorowej” sposobem Fontana (patrz
roz.8, tom I) (1, 2, 9). Poczatkowo jednak dzieci z t3 wadg mogg wymagacé jed-
nego z zabiegéw paliatywnych, celem ztagodzenia skutkéw zwigkszonego albo
zmniejszonego przeptywu ptucnego lub/i leczenia wad towarzyszacych, jak np.
zwezenia podzastawkowego aorty, koarktacji, czy przerwanego tuku aorty. Na-
lezy tu podkresli¢, ze operacje te wykonywane sg nie tylko jako typowe proce-
dury paliatywne, ktére doraznie ratujg zycie noworodka i umozliwiajg rozwdj
dziecka ale de facto jako przygotowujgce optymalne warunki anatomiczne i fi-
zjologiczne do definitywnego zabiegu sposobem Fontana (1).

Dzieci z nadmiernym naptywem do ptuc moga bardzo wczesnie wymagaé
bandingu tetnicy ptucnej celem ochrony przed rozwojem nadcisnienia ptucne-
go, jednakze z pewnymi zastrzezeniami. Warto pamigtaé, ze przed podjgciem
takiej decyzji nalezy wykluczy¢é mozliwos¢é wystapienia jakiegokolwiek, cho¢by
Sladowego gradientu ciSniet w drodze wypltywu z komory systemowej do aorty.
Banding tetnicy ptucnej, przy wspolistniejacym zwezeniu wyptywu do aorty,
moze bowiem spowodowaé gwaltowne pogorszenie wydolnosci serca i nara-
stanie objawOw dekompensacji krazenia, czgsto trudnych do wyréwnania (1).
Zwezenie aorty w zespole dwunaptywowej komory, ktére wprawdzie rzadko
bywa na poziomie zastawki lub w drodze wyptywu komory, w sposéb szcze-
g6lny daje o sobie zna¢ po paliatywnym ograniczeniu wyptywu krwi do ptuc.
Leczenie polega wtedy na chirurgicznym usunig¢ciu przeszkody z drogi wypty-
wu do aorty (10) lub tez na interwencyjnej (balonowej) czy tez chirurgicznej
valvulotomii aortalnej (patrz roz.11, tom I). Ze wzgledéw oczywistych, kazdy
z powyzszych zabiegdw mozna potaczyé z jednoczasowym bandingiem tetni-
cy plucne;j.

Zwezenie podaortalne, wystepujace u wigkszosci pacjentéw z dwunaptywowg
komorg i przesunigciem odejscia obu naczyn w kierunku szczgtkowej (odptywo-
wej) komory prawej, najczgsciej rozwija si¢ w nastgpstwie zwezania si¢ ubytku
opuszkowo-komorowego, postgpujacego wraz z przerostem migsnia sercowego
(w tym takze przerostem przegrody miedzykomorowej) oraz ze wzrostem masy
ciata dziecka. Relatywne zmniejszanie si¢ ubytku miedzykomorowego, w sposéb
bezposredni przektada si¢ na ograniczenie wyptywu do aorty, o czym wspomnia-
no juz powyzej. Zwezeniu drogi wyptywu do aorty pochodzenia wewnatrzkomo-
rowego najczgsciej towarzyszy tez zwezenie w tuku aorty i vice versa. Wazng
wskazowkg co do sposobu postegpowania sg spostrzezenia Matitiau (8) oraz zespotu
z Boston Children’s Hospital (1), odnoszace si¢ do oceny restrykcyjnego charak-
teru ubytku opuszkowo-komorowego opartej na serii kolejno wykonywanych badani
echokardiograficznych. W przypadku dwunaptywowej komory wraz z odejSciem
aorty od komory hipoplastycznej, ocena taka umozliwia porownywanie (wraz ze
wzrostem dziecka), wielkosci ubytku w odniesieniu do powierzchni ciata. Obja-
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wy ograniczonego przeptywu systemowego pochodzenia wewngtrzkomorowego
pojawialy si¢ jezeli wyliczony wskaznik powierzchni ubytku opuszkowo-komo-
rowego byt nizszy od 2 cm’/m’ powierzchni ciata.

Chirurgiczne powigkszenie ubytku miedzykomorowego w dwunaptywowej
komorze bywa mozliwe od strony aorty, jednak czesciej zalecanym sposobem,
szczegblnie u noworodkéw, jest dojscie przez ventriculotomie hipoplastycznej ko-
mory prawej. Naciecie przegrody, zawsze zwigzane z zagrozeniem wywolania ja-
trogennego bloku serca, powinno odbywac si¢ w kierunku brzegu obtego serca
i ku lewej (dominujacej) komorze serca, w dolnej czesci ubytku. Do zamknigcia
wykonanej ventriculotomii szczatkowej komory zaleca si¢ uzycie taty. Jednak
przy rozleglym zwezeniu podaortalnym nie zawsze chirurgiczne powigkszenie
ubytku opuszkowo-komorowego w przegrodzie stanowi rozwigzanie problemu.
Leczenie operacyjne wymaga wowczas bardziej rozleglego zabiegu, sposobem
Damusa-Kaye’a-Stansella (11, 12, 13), okreslanego niekiedy jako pomostowa-
nie systemowej drogi wyptywu (1). Zabieg ten uzupelnia jednoczasowe (lub odto-
zone w czasie) zmodyfikowane zespolenie ,,dwukierunkowego” Glenna (14).
Operacja Damusa-Kaye’a-Stansella, niezaleznie opisana przez tych trzech auto-
réw, polega na zespoleniu gtéwnego pnia tetnicy ptucnej z aortg i tym sposobem
wytworzeniu wspdlnej systemowej drogi wyptywu z dwunaptywowej komory.
Odciety dystalny odcinek pnia tetnicy ptucnej wraz z jej rozgalezieniem, zostaje
polaczony z systemowym sptywem zylnym zgodnie z zasadg Fontana (w pierw-
szym etapie jest to polaczenie wylacznie z zylg gtéwng gérng tzn. zabieg he-
mi-Fontana vs. dwukierunkowy zabieg Glenna, ang. bidirectional Glenn). Ze
wzgledu na niedostatek wtasnej tkanki zespolenie w gérnym biegunie uzupeinia

Ryc. 2. Zmodyfikowana operacja Damusa-Kaye’a-Stansella w dwunaptywowej komorze z przeto-
zeniem naczyfi i hipoplazjg tuku aorty: a — zespolenie pnia tgtnicy ptucnej z aortg tworzy wspolng
droge wyptywu z dwunaptywowej komory; dystalny odcinek tetnicy ptucnej moze zostaé wyko-
rzystany do potaczenia z systemowym sptywem zylnym zgodnie z zasadg Fontana (hemi-Fontan
vs. bidirectional Glenn — opis w tekscie); tuk aorty poszerzany jest w razie potrzeby niezalezng
fatag homogenng, b — dokoficzone potaczenie tetnicy ptucnej i aorty z rekonstrukcjg stropu zespo-
lenia tatg homogenna; na ilustracji uwidoczniono alternatywne uzupetnienie zabiegu zmodyfiko-
wanym zespoleniem BT (opis w tekscie) zapewniajagcym naptyw do tetnic ptucnych (technika pro-
ponowana przez zespét Boston Children’s Hospital)
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si¢ tata, najczesciej homogenng (ryc. 2a). W przypadku wspotistniejagcego istotne-
go zwezenia w tuku aorty niektére osrodki, jak np. Boston Children’s Hospital,
preferujg uzycie drugiej, niezaleznej taty do odtworzenia tuku, oraz zapewnie-
nie doptywu do ptuc zmodyfikowanym zespoleniem systemowo-ptucnym spo-
sobem Blalocka-Taussiga (ryc. 2b), podobnie jak w operacyjnym leczeniu zespotu
hipoplazji lewego serca (1) (poréwnaj roz.19 tom II, str. 281).

Pacjenci ze zwezeniem lub atrezjg tetnicy plucnej w stanie znacznej hipok-
semii mogg wymaga¢ wykonania w okresie noworodkowym zespolenia systemo-
wo-plucnego (zmodyfikowane zespolenie Blalocka-Taussiga lub ,,centralne”).
Niejednokrotnie natomiast, u niemowlat juz w pierwszym potroczu zycia a priori
wykonuje si¢ zmodyfikowane dwukierunkowe zespolenie zyly gtéwnej gérnej
z tetnicg plucng (bidirectional Glenn vs. hemi-Fontan).

Wybér opcji terapeutycznej uzalezniony jest od wyjsciowej wartosci cisnie-
nia i oporu w tozysku plucnym, takze stopnia rozwoju naczyi ptucnych, wieku
i masy ciala dziecka oraz planowanego dalszego postgpowania. W przypadku pod-
wyzszonego cisnienia ptucnego lub jego granicznych wartosci u dzieci z niskg
masg ciala 1 hipoplazjg naczyn ptucnych zaleca si¢ zmodyfikowane zespolenie
systemowo-ptucne typu Blalocka-Taussiga z zastosowaniem sztucznej protezy na-
czyniowej z Gore-Texu™. U noworodkdéw srednica zespolenia nie powinna prze-
kracza¢ 3,5 mm. Jesli tylko anatomia tetnic plucnych i warunki hemodynamicz-
ne na to zezwalaja, wykonanie ,,dwukierunkowego” Glenna (lub hemi-Fontana)
stanowi lepszg opcje terapeutyczng, zwigksza bowiem przeptyw przez ptuca bez
obawy o podwyzszenie oporéw i rozwdj nadcisnienia ptucnego a jednoczesnie
daje istotne zmniejszenie obcigzenia objetosciowego komory systemowej (1).

W przypadku dzieci z sinicg i istotnie uposledzong frakcja wyrzutowg lewe;j
komory, mogacych w przysztosci kwalifikowaé si¢ do transplantacji serca,
z uwagi na technike przeszczepu i koniecznos¢ zespolenia wéwczas serca daw-
¢y z naczyniami biorcy, korzystniejsze wydaje si¢ by¢ wykonanie zmodyfikowa-
nego zespolenia systemowo-ptucnego typu Blalocka-Taussiga.

W przypadku przetozenia wielkich naczyn u dziecka z dwunaptywowg komo-
ra lewg, ktérej mogg wspoéttowarzyszy¢ dodatkowe anomalie aorty (np. hipopla-
zja tuku), jako zupelnie wyjatkowe rozwigzanie techniczne mozna rozwazy¢ wy-
konanie korekcji anatomicznej przetozenia naczyn (ang. arterial switch), trakto-
wanej w tym wypadku jako procedura paliatywna, z rOwnoczesng rekonstrukcjg
aorty zblizong do techniki operacji Norwood I, przeznaczong dla zespotu niedo-
rozwoju lewego serca (15). Dodatkowo zespolenie tetnicy ptucnej wraz z jej zwe-
zeniem powinno ogranicza¢ naptyw krwi do ptuc (forma bandingu tetnicy ptuc-
nej). Taka, obarczona wysokim ryzykiem, niezwykle ztozona kompilacja zabiegéw
odtworczych naczyh odchodzgcych od serca, sprowadza si¢ jednakze do przygo-
towania do definitywnej ,,korekcji jednokomorowej” sposobem Fontana.

Zmodyfikowane zabiegi sposobem Fontana sg obecnie uwazane za ostatecz-
ne rozwigzanie operacyjne z wyboru, w wigekszosci przypadkéw dwunaptywowej
komory. Najlepszy wiek dziecka kwalifikowanego do wykonania ostatecznego
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etapu fizjologicznej ,,korekcji” tego typu to okres pomigdzy 1 a 4 rokiem zycia
(1, 2). Optymalne warunki zalezg od oporéw w krazeniu ptucnym (wartosci opo-
réw ptucnych ponizej 2 jednostek Wooda/m®), cisnienia w tetnicy phucnej (ocze-
kiwane wartosci Sredniego ciSnienia w tetnicy ptucnej ponizej 15 mmHg), do-
brego wyksztalcenia tetnic ptucnych oraz prawidlowej funkcji wyrzutowej ko-
mory systemowej (optymalna frakcja wyrzutowa komory systemowej powyzej
60%). Zdecydowanym przeciwwskazaniem jest ubogo rozwinigte tozysko ptuc-
ne o matej srednicy naczyii lub hipoplazja galezi obwodowych oraz podwyzszo-
ne opory w kragzeniu ptucnym. W tej grupie zatem wykonywane sg przygotowaw-
cze zabiegi tagodzace, a takze rekonstrukcje tetnicy ptucnej, operacje Damu-
sa-Kaye’a-Stansella oraz zabiegi poprawiajace funkcje zastawki przedsionkowo-
-komorowej (16, 17, 18). Szczegdlne wyzwanie dla chirurga stanowi opisane
uprzednio wspoélistnienie dwunaptywowej komory z przetozeniem wielkich na-
czyn 1 hipoplazja tuku aorty. Pomimo podejmowania tego rodzaju wysitkow,
pozostaje grupa dzieci, ktérej nie udaje si¢ ostatecznie zakwalifikowac do ope-
racji zgodnie z zalozeniami Fontana.

Petlny zabieg sposobem Fontana (ang. total cavo-pulmonary connection)
moze by¢ wykonany technikg wewnatrzsercowg — lub tez z zastosowaniem na-
czyniowej protezy zewnatrzsercowej (19, 20) (poréwnaj roz. 8, tom I). Wybor
techniki zalezy zazwyczaj od doswiadczenia chirurga i preferencji osrodka, trud-
no o jednoznaczng oceng, ktéry ze sposobéw ma przewage w wypadku dwu-
naptywowej komory. Takze technika krazenia pozaustrojowego a szczegdlnie
czesto zatrzymanie krazenia w giebokiej hipotermii, bywa powodem dodatko-
wych dyskusji.

Zdecydowane obnizenie frakcji wyrzutowej komory systemowej sktania na-
tomiast czgs¢ autoréw do rozwazenia transplantacji serca jako jedynej opcji
u dzieci z dwunaptywowg komorg, nawet z pomini¢ciem poszczegdlnych etapéw
postepowania paliatywnego. Donoszono ostatnio o zakoficzonych powodzeniem,
pojedynczych zabiegach korekcji dwukomorowej tej wady, wykonywanych u nie-
mowlat. Ograniczone s one jednak do postaci dwunaptywowej komory o mor-
fologii komory lewej, bez wspdétistniejgcej stenozy drogi wyplywu do tetnicy
ptucnej, z podwyzszonym cisnieniem w tozysku ptucnym (6). Rzetelna ocena tej
metody postepowania jest jak dotad trudna, a kazuistyczna warto$¢ doniesien
dotyczacych dwukomorowego leczenia operacyjnego wymaga jeszcze potwier-
dzenia i dluzszego okresu obserwacji.

18.6. Wyniki leczenia

Wyniki operacji sposobem Fontana, wykonywanej z powodu dwunaptywo-
wej komory, nie odbiegajg od przeprowadzanych z innych wskazai, np. w atre-
zji tréjdzielnej. Smiertelnosé operacyjna siega 10%, wigczajac w to pacjentéw
z granicznie podwyzszonymi wartosciami sredniego cisnienia w tetnicy ptucnej
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i miernie upoSledzong funkcjg skurczowg lewej komory, a takze dzieci podda-
wane wczesniejszym zabiegom paliatywnym. Srednie przezycie 10-letnie po ope-
racjach tego typu wynosi od 60% do 80% (1, 2).

Wydaje si¢ wige, ze dzigki przedstawionej strategii postepowania udato si¢
osiggngc satysfakcjonujgce wyniki, szczegdlnie u dzieci, u ktérych pojedyncza
dwunaptywowa komora ma morfologi¢ komory lewej. Nalezy jednak zaznaczy¢,
ze wiele osrodkéw odnotowywato postepujace z czasem ogdlne pogorszenie funk-
cji uktadu krazenia. Potencjalnie wigc pacjenci z pojedynczg dwunaptywowa ko-
morg, niezaleznie od sposobu leczenia, wiaczajgc w to zabiegi tagodzace, ope-
racje sposobem Fontana, a takze préby leczenia dwukomorowego, moga by¢
w przysztosci kandydatami do transplantacji serca (21).
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