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3.1. Wstep

Przerwanie tuku aorty jest rzadkg patologia, ktéra polega na braku cigglosci
tetnicy gtéwnej w tym odcinku. Jest efektem zaburzen tworzenia tukéw aortal-
nych we wczesnym okresie rozwoju zarodka.

Przerwanie tuku aorty stanowi nie wiecej niz 1,5% wszystkich wrodzonych
wad serca (1). Anomalia ta daje wczesnie groZne dla zycia objawy, najczesciej
juz w pierwszym tygodniu zycia, co jest o tyle istotne, ze ok. 75% dzieci nie-
leczonych z tg patologia ginglo juz w pierwszym miesigcu zycia. Srednie prze-
zycie nieoperowanych noworodkéw okreslano na 4 do 10 dni (2).

Przerwanie tuku aorty opisatl po raz pierwszy Morgagni w 1760 r. W polskim
pisSmiennictwie autorem pierwszej wzmianki na temat tej wady jest Ludwik
Hirschfeld (1863) (3).

3.2. Anatomia 1 klasyfikacja wady

Powszechnie przyjeta klasyfikacja przerwanego tuku aorty zostata zapropo-
nowana w 1959 r. Jej autorami byli Celoria i Patton (4). Podzial oparty jest na
kryterium miejsca, w ktérym wystgpuje przerwanie cigglosci tetnicy gtéwnej
i wyréznia trzy zasadnicze typy. W typie A przerwanie wystepuje za odejSciem
tetnicy podobojczykowej lewej, w typie B pomigdzy tetnicg szyjng lewg a tet-
nicg podobojczykowg lewa, zas w typie C przed odejsciem lewej tetnicy szyj-
nej. W typie A i B moze wystgpi¢ dodatkowa anomalia w postaci odejScia tet-
nicy podobojczykowej prawej od dystalnej czesci aorty. Najczesciej wystepuja-
cym typem przerwania tuku jest typ B (ok. 53%), nastgpnie typ A (43%), oraz
C (4%) (ryc. 1a, 1b, 1c). Przewdd tetniczy Botalla w przedluzeniu pnia tgtnicy
ptucnej jest jedynym Zréditem doptywu krwi do aorty zstepujgce;.

Przerwanie tuku aorty rzadko jest wadg izolowang, w kazdym bowiem przy-
padku wystepuje poza przetrwatym przewodem tetniczym Botalla, przeciekowa
wada wewnatrzsercowa, najczesciej (w ok. 90% chorych) ubytek w przegrodzie
miedzykomorowej o lokalizacji podnaczyniowej, w tym podptucnowy (w ok. 60%).
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Ryc. 1. Typy anatomiczne przerwanego tuku aorty (podziat wg Celoria i Patton): a) Typ A —

przerwanie tuku ponizej odejscia tgtnicy podobojczykowej lewej; b) Typ B — przerwanie tuku aorty

pomigdzy tetnicg szyjng wspdlng lewa a lewa tetnicg podobojczykows; ¢) Typ C — przerwanie tuku
pomigdzy pniem ramienno-glowowym a tgtnicg szyjng wspdlng lewa

Czesto spotyka si¢ rowniez towarzyszace przerwaniu tuku aorty: dwuptatkowa
zastawke aortalng (30-50%), zwezenie drogi wyptywu lewej komory, okienko
aortalno-ptucne oraz wspélny pien tetniczy (5). U ok. 10% noworodkéw wyste-
puje wrodzony brak grasicy, ktéry wraz z objawami hypokalcemii i niedoboréw
odpornosciowych stanowi podstawe do rozpoznania zespotu DiGeorge’a.

3.3. Patofizjologia

We wszystkich typach przerwanego tuku aorty doptyw krwi do dolnej cz¢sci
ciala jest zalezny od przetrwatego przewodu tetniczego Botalla. W miar¢ zamy-
kania si¢ tego naczynia, we wczesnym okresie noworodkowym, dziecko mani-
festuje objawy hipoperfuzji obwodowej, gldwnie trzewnej, z postepujacg niewy-
dolnoscia nerek i kwasica metaboliczng. Obnizenie oporéw w krazeniu malym
kieruje przewazajacg czes¢ rzutu minutowego serca do tozyska ptucnego, co po-
woduje narastanie objawdw niewydolnosci obydwu komér. Nieskorygowana chi-
rurgicznie wada prowadzi w krétkim czasie do §mierci noworodka (6).

3.4. Objawy kliniczne

Objawy przerwanego tuku aorty pojawiajg si¢ weczesnie, sa bardzo nasilone
i wynikajg gtéwnie z wysokocisnieniowego przecieku lewo-prawego oraz zmniej-
szonej perfuzji dolnej czesci ciata. W miar¢ domykania si¢ przewodu Botalla
zanika tetno na tgtnicy udowej oraz pojawia si¢ sinica konczyn dolnych. Nara-
stajg tez objawy hipoperfuzji trzewnej, takze nerek. Na tej podstawie, u skrajnie
niewydolnego noworodka mozna postawi¢ wstgpne rozpoznanie przerwania tuku
aorty lub najci¢zszej postaci koarktacji aorty. Przegladowe zdjecie klatki pier-
siowej ujawnia powigkszenie sylwetki serca w zakresie obu komér, z towarzy-
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szacymi objawami zastoju w krazeniu ptucnym. W elektrokardiogramie widoczne
sg objawy przerostu lewej komory lub obu komor serca. Echokardiografia prze-
zklatkowa, z badaniem przeptywu metodg Dopplera pomaga uscisli¢ rozpozna-
nie z precyzyjng lokalizacjq przerwania tuku aorty. Jednoznacznie anatomi¢ aorty
wstepujacej obrazuje badanie angiograficzne, a jednoczesne wykonanie cewni-
kowania jam serca pozwala na peing oceng¢ hemodynamiczng wady (6).

3.5. Leczenie chirurgiczne

Noworodek, u ktérego wstepnie rozpoznaje si¢ przerwanie tuku aorty, obli-
gatoryjnie wymaga podawania prostaglandyny E; w celu podtrzymania drozno-
Sci przetrwalego przewodu tetniczego Botalla (7). Postgpowanie takie zwigksza
naptyw krwi do aorty zst¢pujacej, co ma bezposredni wptyw na poprawe diu-
rezy izmniejszenie kwasicy metabolicznej. Dzigki stabilizacji stanu ogdélnego
dziecka, zaréwno diagnostyka, jak tez leczenie operacyjne, odbywa si¢ w wa-
runkach wigkszego bezpieczeristwa i komfortu.

Zasadnicze cele leczenia operacyjnego to odtworzenie ciggtosci aorty z przy-
wréceniem fizjologicznego przeptywu krwi w obszarze tuku oraz rozdzielenie
krazenia plucnego i systemowego. Jest to mozliwe po przeprowadzeniu leczenia
jednoetapowego lub tez w dwdéch etapach.

Leczenie dwuetapowe polega na odtworzeniu cigglosci aorty z uzyciem wta-
snej tkanki lub protezy naczyniowej, z jednoczesnym podwigzaniem przewodu
Botalla i zalozeniem przewiazki (banding) na tetnicy ptucnej (ryc. 2). W drugim,
pOZniejszym etapie zamyka si¢ ubytek w przegrodzie migdzykomorowej i usu-
wa wczesniej zalozony banding tetnicy plucnej (8). Strategia dwuetapowa wy-
maga dwukrotnego otwarcia klatki piersiowej, najpierw przez torakotomi¢ lewo-
boczna, a nastgpnie przez sternotomi¢. U chorych z przerwaniem tuku typu A do
odtworzenia aorty uzywa si¢ tetnicy podobojczykowej lewej, ktdrg zespala si¢
koniec-do-kofica lub koniec-do-boku z gérnym odcinkiem aorty zstepujacej (ze-
spolenie Blalock-Park) (9). Czasami wykonalne jest bezposrednie zespolenie prze-

Ryc. 2. Schemat pierwszej czesci dwuetapowego leczenia
przerwanego tuku aorty, operacja wykonywana z dostgpu przez
torakotomig¢ lewoboczng: odtworzona ciggtos¢ tuku aorty (np.
poprzez zespolenie ,,koniec-do-korica” lub potgczenie lewe;j
tetnicy podobojczykowej z aortg zstepujaca typu Blalock-
-Park), podwigzany przewdd tetniczy Botalla i zatoZzona pod-
wigzka zwezajgca piefi tetnicy ptucnej (PA banding) — wyjscio-
wo typ A przerwanego tuku
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rwanej aorty w tym odcinku. W typie B mozliwe s3 dwa warianty operacji z u-
zyciem wlasnych naczyn jako materiatu do rekonstrukcji tuku: tetnice szyjng lewa
zespala si¢ z dystalnym odcinkiem aorty lub lewg tetnice podobojczykowg z od-
cinkiem proksymalnym (odwrécone zespolenie Blalock-Park). Opisano tez
metody z jednoczesnym uzyciem obu wymienionych naczyn (Sirak) (10). Nie-
kiedy natomiast wrgcz zaleca si¢ zastosowanie protezy naczyniowej do naprawy
przerwanego tuku typu B, co jest szczegdllnie przydatne w sytuacji gdy Srédo-
peracyjna ocena wskazuje na zbyt male rozmiary obu wymienionych wiasnych
tetnic, moggce ogranicza¢ przeptyw w tak zaopatrzonym odcinku. Nalezy jed-
nak pamigtad, ze zastosowanie protezy jest rownoznaczne z koniecznoscig reope-
racji w okresie pdZniejszym, kiedy w miar¢ wzrostu ciata przekréj jej bedzie zbyt
maly dla zapewnienia adekwatnego przeptywu krwi.

Korekcja jednoetapowa wymaga zastosowania krazenia pozaustrojowego
z catlkowitym zatrzymaniem krazenia w glebokiej hipotermii (11, 12). Operacje
przeprowadza si¢ z dostgpu przez sternotomi¢ posrodkowg. Duza mobilnos¢ i po-
datnos¢ tkanek w okresie noworodkowym umozliwia wypreparowanie tuku oraz
aorty zstepujacej i pierwotne zespolenie obu czesci aorty po ich oddzieleniu od
przewodu tetniczego Botalla. Nastepnie wykonuje si¢ zamknigcie ubytku w prze-
grodzie migdzykomorowej (ryc. 3).

Ryc. 3. Schemat jednoetapowego leczenia przerwania tuku aorty,
operacja wykonywana z dostepu przez sternotmi¢ posrodkowa,
z zastosowaniem krazenia pozaustrojowego i gigbokiej hipotermii:
po uprzednim odcigciu przewodu tgtniczego niekiedy mozliwa jest
petna mobilizacja aorty zstgpujacej, po czym wykonuje si¢ zespo-
lenie ,.koniec-do-konica”, ubytek przegrody miedzykomorowej za-
mykany jest tatg z materiatu sztucznego — wyjsciowo typ B prze-
rwanego tuku

Oryginalnym sposobem korekcji jednoetapowej jest opisana przez Norwooda
i Castanede technika wymagajaca jednoczesnego zastosowania dwéch dostepéw
chirurgicznych i protezy naczyniowej (10 mm srednicy) oraz gtgbokiej hipoter-
mii z zatrzymaniem krazenia (6). Najpierw z bocznej torakotomii lewostronnej
wykonuje si¢ zespolenie dystalne — aorty zstgpujgcej wraz z zaklemowang prok-
symalnie protezg naczyniowa. Po wszyciu protezy zamyka si¢ boczng torakoto-
mi¢ i po polozeniu dziecka na plecach otwiera posrodkowo mostek. Proksymal-
ny odcinek protezy naczyniowej zespala si¢ z aorta wstepujaca, po czym pod-
wigzuje si¢ przewdd tetniczy i rozpoczyna krazenie pozaustrojowe schiadzajac
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dziecko do giebokiej hipotermii. Po zatrzymaniu krazenia w temperaturze 20° C
zamyka si¢ ubytek miedzykomorowy z dostgpu przez prawy przedsionek.

3.6. Wyniki

Wczesna $Smiertelno$é pooperacyjna w metodzie dwuetapowej moze siggaé
(niekiedy znacznie) powyzej 30% (13). Wydaje si¢ iz zalezy ona w duzym stop-
niu od wyjsciowo ci¢zkiego stanu chorych, na ktéry sktadajg si¢ zaburzenia he-
modynamiczne z niewydolnoscig krazenia i kwasicg metaboliczng. U chorych
operowanych jednoetapowo notowano Smiertelnos¢ wczesno-p6ézng od 17 do
42 % (12). Ocena poréwnawcza poszczegdlnych metod jest trudna, podobnie jak
wielowariantowa analiza wynikow leczenia, ze wzgledu na znaczne réznice
w wyjsciowym stanie chorych oraz odmiennosci techniki chirurgicznej (14, 15).

Najczgstszym odleglym powiklaniem po leczeniu operacyjnym przerwanego
tuku aorty jest zwezenie miejsca zespolenia wymagajace reinterwencji. Stwierdzenie
to dotyczy wszystkich stosowanych technik operacyjnych. Ostatnio, w wiekszosci
przypadkéw, poszerzenie takich zwezeni, po zespoleniach bezposrednich aorty, jest
mozliwe w ramach przezskérnej kardiologii interwencyjne;.
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