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Przerwany ³uk aorty

Ireneusz Haponiuk, Janusz H. Skalski

3.1. Wstêp

Przerwanie ³uku aorty jest rzadk¹ patologi¹, która polega na braku ci¹g³o�ci
têtnicy g³ównej w tym odcinku. Jest efektem zaburzeñ tworzenia ³uków aortal-
nych we wczesnym okresie rozwoju zarodka.

Przerwanie ³uku aorty stanowi nie wiêcej ni¿ 1,5% wszystkich wrodzonych
wad serca (1). Anomalia ta daje wcze�nie gro�ne dla ¿ycia objawy, najczê�ciej
ju¿ w pierwszym tygodniu ¿ycia, co jest o tyle istotne, ¿e ok. 75% dzieci nie-
leczonych z t¹ patologi¹ ginê³o ju¿ w pierwszym miesi¹cu ¿ycia. �rednie prze-
¿ycie nieoperowanych noworodków okre�lano na 4 do 10 dni (2).

Przerwanie ³uku aorty opisa³ po raz pierwszy Morgagni w 1760 r. W polskim
pi�miennictwie autorem pierwszej wzmianki na temat tej wady jest Ludwik
Hirschfeld (1863) (3).

3.2. Anatomia i klasyfikacja wady

Powszechnie przyjêta klasyfikacja przerwanego ³uku aorty zosta³a zapropo-
nowana w 1959 r. Jej autorami byli Celoria i Patton (4). Podzia³ oparty jest na
kryterium miejsca, w którym wystêpuje przerwanie ci¹g³o�ci têtnicy g³ównej
i wyró¿nia trzy zasadnicze typy. W typie A przerwanie wystêpuje za odej�ciem
têtnicy podobojczykowej lewej, w typie B pomiêdzy têtnic¹ szyjn¹ lew¹ a têt-
nic¹ podobojczykow¹ lew¹, za� w typie C przed odej�ciem lewej têtnicy szyj-
nej. W typie A i B mo¿e wyst¹piæ dodatkowa anomalia w postaci odej�cia têt-
nicy podobojczykowej prawej od dystalnej czê�ci aorty. Najczê�ciej wystêpuj¹-
cym typem przerwania ³uku jest typ B (ok. 53%), nastêpnie typ A (43%), oraz
C (4%) (ryc. 1a, 1b, 1c). Przewód têtniczy Botalla w przed³u¿eniu pnia têtnicy
p³ucnej jest jedynym �ród³em dop³ywu krwi do aorty zstêpuj¹cej.

Przerwanie ³uku aorty rzadko jest wad¹ izolowan¹, w ka¿dym bowiem przy-
padku wystêpuje poza przetrwa³ym przewodem têtniczym Botalla, przeciekowa
wada wewn¹trzsercowa, najczê�ciej (w ok. 90% chorych) ubytek w przegrodzie
miêdzykomorowej o lokalizacji podnaczyniowej, w tym podp³ucnowy (w ok. 60%).
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Czêsto spotyka siê równie¿ towarzysz¹ce przerwaniu ³uku aorty: dwup³atkow¹
zastawkê aortaln¹ (30�50%), zwê¿enie drogi wyp³ywu lewej komory, okienko
aortalno-p³ucne oraz wspólny pieñ têtniczy (5). U ok. 10% noworodków wystê-
puje wrodzony brak grasicy, który wraz z objawami hypokalcemii i niedoborów
odporno�ciowych stanowi podstawê do rozpoznania zespo³u DiGeorge�a.

3.3. Patofizjologia

We wszystkich typach przerwanego ³uku aorty dop³yw krwi do dolnej czê�ci
cia³a jest zale¿ny od przetrwa³ego przewodu têtniczego Botalla. W miarê zamy-
kania siê tego naczynia, we wczesnym okresie noworodkowym, dziecko mani-
festuje objawy hipoperfuzji obwodowej, g³ównie trzewnej, z postêpuj¹c¹ niewy-
dolno�ci¹ nerek i kwasic¹ metaboliczn¹. Obni¿enie oporów w kr¹¿eniu ma³ym
kieruje przewa¿aj¹c¹ czê�æ rzutu minutowego serca do ³o¿yska p³ucnego, co po-
woduje narastanie objawów niewydolno�ci obydwu komór. Nieskorygowana chi-
rurgicznie wada prowadzi w krótkim czasie do �mierci noworodka (6).

3.4. Objawy kliniczne

Objawy przerwanego ³uku aorty pojawiaj¹ siê wcze�nie, s¹ bardzo nasilone
i wynikaj¹ g³ównie z wysokoci�nieniowego przecieku lewo-prawego oraz zmniej-
szonej perfuzji dolnej czê�ci cia³a. W miarê domykania siê przewodu Botalla
zanika têtno na têtnicy udowej oraz pojawia siê sinica koñczyn dolnych. Nara-
staj¹ te¿ objawy hipoperfuzji trzewnej, tak¿e nerek. Na tej podstawie, u skrajnie
niewydolnego noworodka mo¿na postawiæ wstêpne rozpoznanie przerwania ³uku
aorty lub najciê¿szej postaci koarktacji aorty. Przegl¹dowe zdjêcie klatki pier-
siowej ujawnia powiêkszenie sylwetki serca w zakresie obu komór, z towarzy-

a) b) c)

Ryc. 1. Typy anatomiczne przerwanego ³uku aorty (podzia³ wg Celoria i Patton): a) Typ A �
przerwanie ³uku poni¿ej odej�cia têtnicy podobojczykowej lewej; b) Typ B � przerwanie ³uku aorty
pomiêdzy têtnic¹ szyjn¹ wspóln¹ lew¹ a lew¹ têtnic¹ podobojczykow¹; c) Typ C � przerwanie ³uku

pomiêdzy pniem ramienno-g³owowym a têtnic¹ szyjn¹ wspóln¹ lew¹
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sz¹cymi objawami zastoju w kr¹¿eniu p³ucnym. W elektrokardiogramie widoczne
s¹ objawy przerostu lewej komory lub obu komór serca. Echokardiografia prze-
zklatkowa, z badaniem przep³ywu metod¹ Dopplera pomaga u�ci�liæ rozpozna-
nie z precyzyjn¹ lokalizacj¹ przerwania ³uku aorty. Jednoznacznie anatomiê aorty
wstêpuj¹cej obrazuje badanie angiograficzne, a jednoczesne wykonanie cewni-
kowania jam serca pozwala na pe³n¹ ocenê hemodynamiczn¹ wady (6).

3.5. Leczenie chirurgiczne

Noworodek, u którego wstêpnie rozpoznaje siê przerwanie ³uku aorty, obli-
gatoryjnie wymaga podawania prostaglandyny E1 w celu podtrzymania dro¿no-
�ci przetrwa³ego przewodu têtniczego Botalla (7). Postêpowanie takie zwiêksza
nap³yw krwi do aorty zstêpuj¹cej, co ma bezpo�redni wp³yw na poprawê diu-
rezy i zmniejszenie kwasicy metabolicznej. Dziêki stabilizacji stanu ogólnego
dziecka, zarówno diagnostyka, jak te¿ leczenie operacyjne, odbywa siê w wa-
runkach wiêkszego bezpieczeñstwa i komfortu.

Zasadnicze cele leczenia operacyjnego to odtworzenie ci¹g³o�ci aorty z przy-
wróceniem fizjologicznego przep³ywu krwi w obszarze ³uku oraz rozdzielenie
kr¹¿enia p³ucnego i systemowego. Jest to mo¿liwe po przeprowadzeniu leczenia
jednoetapowego lub te¿ w dwóch etapach.

Leczenie dwuetapowe polega na odtworzeniu ci¹g³o�ci aorty z u¿yciem w³a-
snej tkanki lub protezy naczyniowej, z jednoczesnym podwi¹zaniem przewodu
Botalla i za³o¿eniem przewi¹zki (banding) na têtnicy p³ucnej (ryc. 2). W drugim,
pó�niejszym etapie zamyka siê ubytek w przegrodzie miêdzykomorowej i usu-
wa wcze�niej za³o¿ony banding têtnicy p³ucnej (8). Strategia dwuetapowa wy-
maga dwukrotnego otwarcia klatki piersiowej, najpierw przez torakotomiê lewo-
boczn¹, a nastêpnie przez sternotomiê. U chorych z przerwaniem ³uku typu A do
odtworzenia aorty u¿ywa siê têtnicy podobojczykowej lewej, któr¹ zespala siê
koniec-do-koñca lub koniec-do-boku z górnym odcinkiem aorty zstêpuj¹cej (ze-
spolenie Blalock-Park) (9). Czasami wykonalne jest bezpo�rednie zespolenie prze-

Ryc. 2. Schemat pierwszej czê�ci dwuetapowego leczenia
przerwanego ³uku aorty, operacja wykonywana z dostêpu przez
torakotomiê lewoboczn¹: odtworzona ci¹g³o�æ ³uku aorty (np.
poprzez zespolenie �koniec-do-koñca� lub po³¹czenie lewej
têtnicy podobojczykowej z aort¹ zstêpuj¹c¹ typu Blalock-
-Park), podwi¹zany przewód têtniczy Botalla i za³o¿ona pod-
wi¹zka zwê¿aj¹ca pieñ têtnicy p³ucnej (PA banding) � wyj�cio-
wo typ A przerwanego ³uku
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rwanej aorty w tym odcinku. W typie B mo¿liwe s¹ dwa warianty operacji z u-
¿yciem w³asnych naczyñ jako materia³u do rekonstrukcji ³uku: têtnicê szyjn¹ lew¹
zespala siê z dystalnym odcinkiem aorty lub lew¹ têtnicê podobojczykow¹ z od-
cinkiem proksymalnym (odwrócone zespolenie Blalock-Park). Opisano te¿
metody z jednoczesnym u¿yciem obu wymienionych naczyñ (Sirak) (10). Nie-
kiedy natomiast wrêcz zaleca siê zastosowanie protezy naczyniowej do naprawy
przerwanego ³uku typu B, co jest szczególnie przydatne w sytuacji gdy �ródo-
peracyjna ocena wskazuje na zbyt ma³e rozmiary obu wymienionych w³asnych
têtnic, mog¹ce ograniczaæ przep³yw w tak zaopatrzonym odcinku. Nale¿y jed-
nak pamiêtaæ, ¿e zastosowanie protezy jest równoznaczne z konieczno�ci¹ reope-
racji w okresie pó�niejszym, kiedy w miarê wzrostu cia³a przekrój jej bêdzie zbyt
ma³y dla zapewnienia adekwatnego przep³ywu krwi.

Korekcja jednoetapowa wymaga zastosowania kr¹¿enia pozaustrojowego
z ca³kowitym zatrzymaniem kr¹¿enia w g³êbokiej hipotermii (11, 12). Operacjê
przeprowadza siê z dostêpu przez sternotomiê po�rodkow¹. Du¿a mobilno�æ i po-
datno�æ tkanek w okresie noworodkowym umo¿liwia wypreparowanie ³uku oraz
aorty zstêpuj¹cej i pierwotne zespolenie obu czê�ci aorty po ich oddzieleniu od
przewodu têtniczego Botalla. Nastêpnie wykonuje siê zamkniêcie ubytku w prze-
grodzie miêdzykomorowej (ryc. 3).

Ryc. 3. Schemat jednoetapowego leczenia przerwania ³uku aorty,
operacja wykonywana z dostêpu przez sternotmiê po�rodkow¹,
z zastosowaniem kr¹¿enia pozaustrojowego i g³êbokiej hipotermii:
po uprzednim odciêciu przewodu têtniczego niekiedy mo¿liwa jest
pe³na mobilizacja aorty zstêpuj¹cej, po czym wykonuje siê zespo-
lenie �koniec-do-koñca�, ubytek przegrody miêdzykomorowej za-
mykany jest ³at¹ z materia³u sztucznego � wyj�ciowo typ B prze-
rwanego ³uku

Oryginalnym sposobem korekcji jednoetapowej jest opisana przez Norwooda
i Castañedê technika wymagaj¹ca jednoczesnego zastosowania dwóch dostêpów
chirurgicznych i protezy naczyniowej (10 mm �rednicy) oraz g³êbokiej hipoter-
mii z zatrzymaniem kr¹¿enia (6). Najpierw z bocznej torakotomii lewostronnej
wykonuje siê zespolenie dystalne � aorty zstêpuj¹cej wraz z zaklemowan¹ prok-
symalnie protez¹ naczyniow¹. Po wszyciu protezy zamyka siê boczn¹ torakoto-
miê i po po³o¿eniu dziecka na plecach otwiera po�rodkowo mostek. Proksymal-
ny odcinek protezy naczyniowej zespala siê z aort¹ wstêpuj¹c¹, po czym pod-
wi¹zuje siê przewód têtniczy i rozpoczyna kr¹¿enie pozaustrojowe sch³adzaj¹c
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dziecko do g³êbokiej hipotermii. Po zatrzymaniu kr¹¿enia w temperaturze 20° C
zamyka siê ubytek miêdzykomorowy z dostêpu przez prawy przedsionek.

3.6. Wyniki

Wczesna �miertelno�æ pooperacyjna w metodzie dwuetapowej mo¿e siêgaæ
(niekiedy znacznie) powy¿ej 30% (13). Wydaje siê i¿ zale¿y ona w du¿ym stop-
niu od wyj�ciowo ciê¿kiego stanu chorych, na który sk³adaj¹ siê zaburzenia he-
modynamiczne z niewydolno�ci¹ kr¹¿enia i kwasic¹ metaboliczn¹. U chorych
operowanych jednoetapowo notowano �miertelno�æ wczesno-pó�n¹ od 17 do
42 % (12). Ocena porównawcza poszczególnych metod jest trudna, podobnie jak
wielowariantowa analiza wyników leczenia, ze wzglêdu na znaczne ró¿nice
w wyj�ciowym stanie chorych oraz odmienno�ci techniki chirurgicznej (14, 15).

Najczêstszym odleg³ym powik³aniem po leczeniu operacyjnym przerwanego
³uku aorty jest zwê¿enie miejsca zespolenia wymagaj¹ce reinterwencji. Stwierdzenie
to dotyczy wszystkich stosowanych technik operacyjnych. Ostatnio, w wiêkszo�ci
przypadków, poszerzenie takich zwê¿eñ, po zespoleniach bezpo�rednich aorty, jest
mo¿liwe w ramach przezskórnej kardiologii interwencyjnej.
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