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8.1. Wstep

Wady wrodzone zastawki dwudzielnej (mitralnej) rzadko przybieraja postac
wady izolowanej, stanowiac 0,21 do 0,42% klinicznych rozpoznan wad wrodzo-
nych serca oraz 0,6% rozpoznaf sekcyjnych (1), z niewielkg przewaga wyste-
powania u pici zeniskiej, w proporcji ok. 1,5 do 2. Nieco czg¢sciej spotykane sg
w towarzystwie innych wad, stanowiac ich istotne, bgdZ nawet dominujace ob-
cigzenie: wspdlny kanat przedsionkowo-komorowy (czgsciowy lub catkowity,
przy czym w przypadku kanalu catkowitego jest to mitralna cze$S¢ wspdlnej
zastawki), zesp6t niedorozwoju lewego serca w réznych swych morfologicznych
stopniach zaawansowania, wspdlna komora serca, zespot heterotaxii oraz zwiok-
nienie (fibroelastoza) wsierdzia. Niekiedy za$ w nieco mniejszym nasileniu nie-
prawidlowosé lewego ujscia przedsionkowo-komorowego towarzyszy zwezeniu
cie$ni aorty, r6znym formom zwezenia lewego ujscia tetniczego, tetralogii Fal-
lota, przetozeniu pni naczyniowych, ubytkowi miedzykomorowemu oraz prze-
trwalemu przewodowi tetniczemu (2, 3, 4, 5, 6). Odnotowywano, ze inna wada
rozwojowa serca towarzyszy zwezeniu zastawki mitralnej w 75-96% (1, 5, 7).
Nieprawidtowosci morfologiczne lewego ujscia zylnego dotyczy¢ moga réznych
struktur przynaleznych rozwojowo zastawce mitralnej, przy czym najczgsciej
dotyczg ptatkéw zastawkowych a nieco rzadziej — pierscienia widknistego zastaw-
ki, budowy i przebiegu nici Sciggnistych, ksztaltu i liczby mi¢s$ni brodawkowa-
tych oraz dodatkowych patologicznych struktur w zakresie lewego przedsionka
serca, majacych wplyw na przeptyw krwi przez lewe ujscie zylne. Wszelkie
wymienione nieprawidtowosci anatomiczne prowadzi¢ mogg do zaburzen funk-
cjonowania aparatu zastawkowego, sprowadzajacych si¢ do zwezenia, niedomy-
kalnosci lub tez skojarzenia obu tych patologii rdwnoczesnie.

8.2. Rys historyczny

Autorem pierwszego doniesienia na temat wrodzonego zwe¢zenia zastawki
mitralnej, pochodzacego z 1846 roku, jest Smith (wg 7). W 1923 roku Cutler
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1 Levine opisujg pierwszg pomyslnie przeprowadzong zamkni¢tg komisurotomi¢
u 11-letniej dziewczynki, wykonang zagi¢tym cienkim nozem poprzez Sciang
komory, za$ 2 lata p6Zniej rowniez u dziecka, 15-letniej dziewczynki, Souttar
dokonuje udanego poszerzenia zastawki mitralnej palcem wprowadzonym do
lewego przedsionka przez jego uszko (8). Przytoczone historyczne opisy pierw-
szych chirurgicznych préb leczenia zwezen zastawki mitralnej nie dotyczyty wad
wrodzonych, jednak fakt, ze zostaly przeprowadzone u dzieci, uzasadnia przy-
toczenie ich w tym miejscu. W 1952 roku, pomyslnej valvulotomii zamknigtej,
po raz pierwszy w przypadku zwezenia mitralnego wrodzonego, u 5'-letniego
dziecka, dokonat Bower ze wsp. Rok 1964 natomiast przynosi doniesienie
o pierwszym pomySlnym wszczepieniu sztucznej zastawki w pozycje mitralng
u 10-miesiecznego niemowlecia (7).

8.3. Embriologia

Formowanie zastawki mitralnej rozpoczyna si¢ ok. 4 tygodnia zycia em-
brionalnego z mesodermy tworzacej poduszeczki wsierdziowe (endocardial cu-
shions). Ksztaltujace si¢ woéwczas brzuszne i grzbietowe wypustki wsierdzio-
we (poduszeczki) zaczynajg wyznaczaé granic¢ pomigdzy czgscig przedsion-
kowg i komorowg wspdlnego kanatu przedsionkowo-komorowego. Formowa-
nie przegréd pomig¢dzy przedsionkami oraz komorami ptodowego serca w okre-
sie pomiedzy 5 i 6 tygodniem ptodowym, jak réwniez proces taczenia si¢
brzusznych i grzbietowych poduszeczek, pozwalajg na oddzielenie si¢ struktur
nalezacych do zastawki mitralnej i tréjdzielnej (9, 10, 11). W obre¢bie lewego
ujscia przedsionkowo-komorowego, w 6 tygodniu ptodowym mozna rozréznié
ptatek tylny — utworzony przez lewoboczng poduszeczke wsierdziowg oraz
ptatek przegrodowy, ktéry formowany jest przez miejsce potgczenia brzusznej
i grzbietowej poduszeczki. Tworzace si¢ niemal w tym samym czasie beleczki
mig¢$niowe w obrebie komor (trabecule), sa zalagzkami nici Sciggnistych i mie-
$ni brodawkowatych, ktére wspdlnie, w si6dmym tygodniu zycia ptodowego
ksztattuja juz pierwotng forme aparatu zastawkowego (9, 10). Okoto 3 miesia-
ca platki zastawek przedsionkowo-komorowych majg struktur¢ miesniowg, réw-
niez beleczki biegnace od wolnych brzegéw ptatkéw, na tym etapie rozwoju
posiadajg widkna migsniowe. PéZniej w obrebie ptatkéw dochodzi do zaniku
widkien miesniowych (proces ten dotyczy réwniez beleczek przeksztatcajacych
si¢ w struny Sciggniste), ktore ustepujg miejsca dojrzatej formie ptatkéw, ksztat-
towanych przez biatka widkienkowe tkanki tgcznej (kolagen). W efekcie ok.
6 miesigca formujg si¢ ostateczne platki zastawkowe i nici Sciggniste, zbudo-
wane ze sciegnistej tkanki tgcznej. Na wolnych brzegach ptatkéw zastawki (na
powierzchni przedsionkowej) widoczne sg w okresie noworodkowym guzko-
wate zgrubienia, bedgce pozostatoscig pierwotnych poduszeczek wsierdzio-
wych, zwane guzkami Albina (noduli Albini) (10).
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8.4. Anatomia

Lewe ujscie przedsionkowo komorowe zamykajg 2 ptatki — przedni i tylny
— stad nazwa — zastawka dwudzielna lub mitralna (od ksztattu mitry biskupiej)*.
Piatek przedni okreslany jest réwniez jako przegrodowy, wewnetrzny lub aor-
towy. Z kolei ptatek tylny zwany jest inaczej ptatkiem brzeznym, sciennym lub
zewnetrznym. Poza dwoma gléwnymi platkami, zastawka mitralna posiada czg-
sto co najmniej dwa, niewielkie ptatki posrednie — przewaznie jeden przedni
i jeden tylny (6, 7, 10).

Ptatek przedni jest wyraznie wigkszy i szerszy (obejmuje 150° obwodu uj-
$cia zastawkowego), za$ tylny — dluzszy i wezszy (obejmuje 210° obwodu uj-
Scia) (12). Przednia czes¢ pierScienia widknistego zastawki dwudzielnej przyle-
ga do pierscienia zastawki aortalnej (ryc. 10), w ten sposob, ze przedni ptatek
mitralny sgsiaduje bezposrednio z ptatkiem niewieicowym i w niewielkiej cze-
Sci ptatkiem lewowiericowym. Aparat Sciggnisty platka potgczony jest z przyna-
leznym mig¢s$niem brodawkowatym (przednim lub tylnym). Przyczepy obu mig-
$ni brodawkowatych wychodzg u swojej podstawy bezposrednio z wolnej Scia-
ny komory, przy czym odejscia mig$ni brodawkowatych w lewej komorze nigdy
nie siegaja koniuszka serca (sg przesunigte nieco wyzej). Czesto obserwuje sie,
ze gorne czesci migsni brodawkowatych sg podzielone, tworzac cztery lub na-
wet wigcej wierzchotkéw, z ktérych odchodzg struny Sciegniste (6, 7, 13).

8.5. Patologia

Grupa anomalii lewego ujscia przedsionkowo-komorowego obejmuje szerokie
spektrum nieprawidtowosci rozwojowych, od form najcigzszych — atrezji, tj. cal-
kowitego niewyksztalcenia lewej zastawki zylnej, az do nie wymagajacych lecze-
nia chirurgicznego, dyskretnych niedoskonatosci funkcjonowania ptatkéw, np. wy-
padania. W tej grupie znajdujq si¢ nie tylko anomalie rozwojowe platkéw zastaw-
ki, ale takze pierscienia zastawkowego, aparatu Scig¢gnistego i migsni brodawko-
watych. Patologia struktur zwigzanych z funkcjonowaniem lewego ujscia zylnego
moze by¢ zlokalizowana w ptaszczyZnie samej zastawki, powyzej pierscienia oraz
ponizej — tzn. we wnetrzu komory lewej (6, 13). Ze wzgledu na wielka ztozonos¢
1 niespdjnos¢ anatomii i probleméw klinicznych zwigzanych z patologia zastawki
mitralnej, brak powszechnie przyjetej klasyfikacji, obejmujacej wszystkie jej nie-
prawidlowosci Do omawianej grupy, w zdecydowanej przewadze prowadzacej do
zwezenia lub niedroznosci lewego ujscia zylnego, naleza:

a) atrezja zastawki mitralne;j,
b) dysplazja zastawki,

* Mitra — oznacza dwurozng, spiczastg czapke, stanowigcg nakrycie gtowy biskupéw, opa-
téw, infutatéw (mitra inaczej zwana jest infulg); w starozytnosci podobne nakrycie gtowy nosili
starozytni wladcy Asyrii, Persji i Frygii.
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¢) anomalie budowy ptatkéw (co do ich ksztattu, formy i liczebnosci),
d) wady struktur zwigzanych z zastawkg mitralna,

— wadliwy piersciefi zastawki,

— anomalie migsni brodawkowatych i nici sciggnistych,

— nadzastawkowy pierscieri widknisty,

e) duplikacja zastawki mitralne;j.

W ujeciu klinicznym, posréd zaburzen funkcjonowania lewego ujscia zylne-
go wymieni¢ mozna:

a) niedomykalnos¢,

b) zwezenie,

¢) zwezenie z niedomykalnoscia.

Wady wrodzone zastawki mitralnej nalezg réwniez do szeregu interesujgcych
komplekséw ztozonych wad, opisywanych jako szczegdlne zespoly, zwigzane za-
zZwyczaj nazwg eponimiczng z nazwiskiem odkrywcy. Naleza do nich:

a) Zespot Shone’a, na ktory sktada si¢ tzw. spadochronowa (ang. parachute)
zastawka mitralna, pierscieri nad za-
stawka mitralng, zwezenie pod za-
stawkowe aorty — oraz (nie zawsze)
koarktacja aorty (14,15) (ryc.l).

b) Choroba Bharati-Levego, wrodzona
dysplazja wielozastawkowa (ang. con-
genital polyvalvular disease) (16).

¢) Zesp6t Hurlera — wrodzona mukopo-
lisacharydoza, prowadzaca do wadli-
wej budowy i funkcjonowania ptat-

kéw zastawkowych (17).

Ryc. 1. Zesp6t Shone’a. Gtéwnym elementem
jest widoczna w obrgbie lewej komory ,,spado-
chronowa” zastawka mitralna (parachute mitral
valve), nad pierscieniem zastawki mitralnej uwi-
doczniono pierscient widknisty. Dodatkowym ele-
mentem zespolu jest zwezenie podaortalne oraz
czesto wspotistniejgce (schematycznie zaznaczo-
ne) zwezenie ciesni aorty

Wsréd innych zespotdw chorobowych zwigzanych z ujSciem mitralnym, wymie-
ni¢ nalezy zesp6t Marfana (w ktérym systemowa patologia kolagenu doprowadza
takze do niedomykalnosci mitralnej), zesp6t Noonana (kojarzy si¢ z wadami lewej
potowy serca i CoA) (18), zesp6t Lutembachera (skojarzenie ubytku migdzyprzed-
sionkowego ze stenozg mitralng — gléwnie nabyta). Odnotowywano réwniez, ze do
masywnej niekiedy niedomykalnosci mitralnej, doprowadzi¢ moze ognisko zawa-
towe w obrebie migsni brodawkowatych, u dziecka np. w przebiegu nierozpoznanej
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inie leczonej w por¢ anomalii ukrwienia wieficowego — w przebiegu zespotu
Blanda-White’a-Garlanda, podobnie jak zawal w przebiegu choroby niedokrwien-
nej (19).

Kolejnym zespotem wartym wzmianki, bowiem pozostajacym niekiedy
w zwigzku z lewym ujsciem zylnym — jest zespot Ebsteina, w przypadku lewostron-
nie umiejscowionej zastawki tréjdzielnej dotknigtej tg nieprawidlowoscig rozwo-
jowa, u dziecka ze skorygowanym przetozeniem pni tgtniczych (I-TGA) (20). Skoro
jednak wada taka zwigzana jest z morfologicznie zastawkg tréjdzielng, jej omo-
wienie nie miesci si¢ w ramach niniejszego rozdziatu (patrz roz. 24, tom II str. 351).
Zupelnie wyjatkowo anomalia Ebsteina moze dotyczyé rzeczywistej zastawki
mitralnej, w jej naturalnym lewostronnym umiejscowieniu, przy funkcjonalnej
zgodnosci, z lewostronnie umiejscowiong lewg komorag (21, 22).

8.5.1. Atrezja zastawki mitralnej

Te grupe anomalii, skutkujacq skrajnie odrebng morfologig serca i szczegdlng
fizjologia krazenia, przytaczamy pragnac obja¢ w niniejszym omoéwieniu calokszta-
it probleméw rozwojowych zwigzanych z lewym ujsciem przedsionkowo-komoro-
wym. Niedrozno$¢ lewego ujscia, prowadzaca do daleko posunietej patologii cate-
go serca — moze dotyczy¢ zrosni¢cia platkéw lub tez w miejscu gdzie powinno si¢
znajdowac ujscie, catkowitego braku sladow obecnosci tkanki przynaleznej zastawce.

Anatomicznie atrezja zastawki mitralnej przedstawia obraz daleko posunie-
tego niedorozwoju lewej polowy serca, stanowigc najczesciej postaé klasyczne-
go zespotu niedorozwoju lewego serca (typ IA — ryc. 2a), badZ niedorozwoju
lewej komory z ubytkiem miedzykomorowym (typ IB, ryc. 2b) lub tez pojedyn-
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Ryc. 2. Klasyfikacja atrezji zastawki mitralnej (wg 9). Typ I — normalny uktad wielkich pni naczynio-
wych, Typ II — przelozenie wielkich naczyn: a) typ IA — atrezja zastawki mitralnej oraz aortalnej, lewa
komora szczatkowa, brak ubytku w przegrodzie migdzykomorowej (zesp6t niedorozwoju lewego ser-
ca), b) typ IB — niedorozwdj lewego serca z ubytkiem w przegrodzie miedzykomorowej serca, ze zwe-
zeniem aorty (na schemacie zaznaczono umiarkowane zwezenie, przy czym zwezenie aorty w typie IB
nie zawsze wystepuje), ¢) typ IIA — przetozenie wielkich pni naczyniowych, obie tetnice odchodza od
pojedynczej komory, bez zwezenia zastawki ptucnej (typ IIB, nie zilustrowany, dotyczy
wady ze zwezeniem zastawki tgtnicy ptucnej



82 Janusz H. Skalski, Marian Zembala

czej komory z odejSciem z niej obu naczyn tetniczych w przetozeniu (typ IIA,
ryc. 2c, bez zwezenia zastawki ptucnej, II B — ze zwezeniem) (9). Obraz kliniczny
w tej grupie wad oraz ztozone problemy leczenia, gtgboko odstajace od zagad-
nien dotyczacych leczenia wad zastawki mitralnej, oméwiono w stosownych
rozdziatach (roz. 8 tom I, str. 113, roz. 19 tom II, str. 281).

8.5.2. Dysplazja ptatkéw zastawki mitralne]

Wrodzone zwe¢zenie lewego ujscia zylnego o izolowanych charakterze, bez
jakichkolwiek cech hipoplazji lewej strony serca — jest w omawianej grupie wad
rzadziej obserwowang formg. W ,,czystej” postaci zwezenia zastawkowego — plat-
ki sg pogrubiale, sztywne, niekiedy o nieréwnej, gruzetkowatej powierzchni.
Spoidta zastawki sg zrosnigte, badZ tez ksztalt szczelinowatego otworu nie wska-
zuje na kierunek ewentualnych (hipotetycznych) spoidetl. Niekiedy réwniez, za-
miast mniej lub bardziej zwe¢zonego ujscia zastawkowego, spotykamy kilka drob-
nych otworkéw, ktére z trudem przepuszczajg krew naplywajgca ze znacznie
powigkszonego lewego przedsionka. Czasami masy dodatkowej tkanki wtdokni-
stej, bogatej we widkna kolagenowe, gromadzg si¢ powyzej lub ponizej ptatka
zastawki, czesciowo zamykajac jej ujscie (2, 5, 7).

8.5.3. Anomalie ptatkow zastawki

Wsréd réznych form anatomicznych anomalii ptatkéw, obserwuje si¢ zarow-
no uposledzenie droznosci ujscia, jak réwniez niedomykalnos¢.

Skrajnie cigzkq postacig, zwigzang bezposrednio z patologig struktur naleza-
cych do ptatkéw zastawkowych, jest bloniasta przegroda — tzw. nieperforowana
zastawka mitralna (imperforate mitral valve), posiadajaca szczatkowy aparat scie-
gnisty. Odréznia si¢ od atrezji lewego ujscia zylnego swa morfologia, jednak
implikacje kliniczne w obu przypadkach sg identyczne (23). Wada ta moze sta-
nowi¢ sktadnik zespotu niedorozwoju lewego serca lub tez wspétistnie¢ z dobrze
wyksztatcong lewg komorg i ,,korzeniem” aorty — w przypadku obecnosci ubyt-
ku w przegrodzie migdzykomorowej (24), niekiedy przyjmujgc posta¢ dwuujscio-
wej komory prawej. Taka konfiguracja wady otrzymala nawet odrgbng nazwe:
mitral atresia with patent aortic root (25).

W przypadku klasycznej hipoplazji zastawki mitralnej (wraz z pierscieniem
widknistym), zazwyczaj wspoélistnieje z nig rozlana patologia lewej potowy serca.
W hipoplastycznej zastawce mozemy si¢ dopatrzyé obecnosci wszystkich struk-
tur zastawki (w tym jej ptatkéw zaopatrzonych w aparat sciegnisty), jednak
w zminiaturyzowanej formie i nie przygotowanej do peinienia funkcji ujscia
przedsionkowo-komorowego (7).

Zrosnigcie ptatkéw (ryc. 3f) wzdluz spoidel, z pozostawieniem niewielkiego
przeswitu, nieco przemieszczonego wzgledem centralnego punktu — moze pro-
wadzi¢ do wytworzenia lejkowatej zastawki (funnel valve) (2, 26). W wadzie tej,
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b)

Ryec. 3. Schematyczne zestawienie wrodzonych nieprawidtowosci
lewego ujscia zylnego; a) — uktad normalny, b) — cz¢sciowy brak
nici Sciggnistych, c¢) — lokalne wydtuzenie nici sciegnistych, d) —
brak (agenezja) migsni brodawkowatych, e) — wydtuzenie jedne-
go z migsni brodawkowatych skutkujace wypadaniem platka, f) —
zwezenie spowodowane zrostem ptatkéw, g) — zastawka ,,arkado-
wata”, (opis w tekscie), h) — zastawka ,hamakowata”
(opis w tekscie), 1) — zastawka ,,spadochronowa’ (opis w tekscie),
j) — przerost (hypertrofia) mig$nia brodawkowatego.
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prowadzacej nieuchronnie do objawéw stenotycznych, ptatki sg pogrubiate, ich
brzegi charakterystycznie zaciggnigte, zas nici sciggniste, taczace si¢ z prawidio-
wymi (zazwyczaj) migsniami brodawkowatymi, mogg by¢ wzajemnie pozlepia-
ne (13, 26).

Patologia ksztaltu i umiejscowienia ptatkow spotykana w niezwykle rzadkiej
postaci anomalii Ebsteina zastawki mitralnej, polega na przemieszczeniu przy-
czepu ptatka ku dotowi — wzdituz wolnej sciany komory. Objawom niedomykal-
nosci takiej zastawki moze towarzyszyé zwezenie ujscia. Nie obserwuje si¢
wowczas ,.atrializacji” komory, typowej dla klasycznej, prawostronnej postaci
wady — dotyczacej zastawki tréjdzielnej. ,,Atrializacja” komory nie wystgepuje
réwniez w anomalii Ebsteina dotyczacej lewostronnie umiejscowionej zastawki
tréjdzielnej w skorygowanym przetozeniu pni tetniczych.

Rozszczepienie (cleft) platka przedniego zastawki mitralnej, spotykany jako
odrgbna wada, bez obecnosci form wspélnego kanatu przedsionkowo-komoro-
wego, jest najczestszg wadg platkéw zastawki mitralnej, bedgca przyczyng po-
wstawania niedomykalnosci (6, 27). Niedomykalnos¢ ta moze pojawic si¢ z cza-
sem w wyniku zwldknienia i zawinig¢cia brzegdéw ptatka w tym miejscu (28).
Miejsce rozszczepienia platka znajduje si¢ w orientacji przestrzennej w najbliz-
szym potozeniu wzgledem pierscienia aortalnego. Wadzie tej moze towarzyszyé
ubytek w przegrodzie migdzykomorowej serca (27). Rozszczep ptatka integral-
nie zwigzany z klasycznym obrazem wspdlnego kanatu przedsionkowo-komoro-
wego, chociaz majacy pewne wspélne cechy z rozszczepem izolowanym, stano-
wi odrebny rodzaj patologii, gtéwnie ze wzgledu na umiejscowienie i ksztalt (6,
27, 29) a takze morfologi¢ miesni brodawkowatych (30). Warto wspomnie¢, ze
w przypadku wspdlnego kanatu przedsionkowo-komorowego, lewostronnie po-
tozona, tzw. ,,mitralna” czg$¢ wspdlnej zastawki, jest nie tylko anatomicznie ale
i funkcjonalnie zastawka wieloptatkowg, niekiedy o dobrej domykalnosci. Podzie-
lone sg zatem opinie co do celowosci zszywania rozszczepu platka zastawki mi-
tralnej (lub zastawki odtworzonej z czgsci ,,mitralnej”), jesli przed podjgciem ko-
rekcji operacyjnej wspdélnego kanatu jest ona w pelni domykalna. Przeciwko
rutynowemu zszywaniu rozszczepu przemawiaé moze fakt, ze delikatna struk-
tura mlodej (niemowlegcej) zastawki moze zostaé¢ tatwo naruszona podczas pod-
szywania ,,na wyrost”, czy tez przytrzymywania platka narzedziami chirurgicz-
nymi, co w konsekwencji moze przyspieszy¢ proces widknienia. Znaczna czesé
chirurgéw zaleca z kolei rutynowe odtwarzanie anatomicznego dwuptatkowego
ksztattu zastawki, wychodzac z zalozenia, ze zszycie cleftu moze teoretycznie
uchronié przed zwtdknieniem i podwini¢ciem brzegéw ptatka — z nieuniknionym
powstaniem niedomykalnosci.

Rozszczep tylnego ptatka zastawki jest niezwykle rzadki (7).

Poza cleftem, znacznie rzadziej wyst¢pujacymi formami nieprawidtowosci
ptatkéw mitralnych, prowadzacymi do niedomykalnosci jest brak (agenezja) ptat-
ka lub jego czesci oraz perforacja o wrodzonym podtozu.
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Fagodng formg anomalii ptatkdw, pozostajacg poza kregiem zainteresowan
kardiochirurgii wieku dziecigcego, jest tzw. wypadanie (prolaps, choroba Bar-
lowa) ptatka zastawki mitralnej. Dotyczy cz¢sciej dzieci szczuptych. Anomalia
czasem towarzyszy zespotowi Downa, Turnera, Klinefeltera, tamliwego chromo-
somu X (29, 31) oraz zespotowi Marfana [niekiedy wada ta wystepuje rowniez
w skojarzeniu z wadami struktury klatki piersiowej — np. klatkg lejkowatg
(7, 32)].Wypadanie jednego lub obu ptatkéw zastawki mitralnej wystepuje wow-
czas, gdy wolne brzegi ptatkéw przekraczaja, czyli ,,wypadaja” poza powierzchni¢
ujscia mitralnego w czasie skurczu komory (ryc. 4a). Uwypuklajacy si¢ do przed-
sionka lewego platek — szczeg6lnie tylny, moze mie¢ wydtuzone i zcieiczale nici
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Ryc. 4. Schemat r6znych pozycji ptatkow podczas wypadania: a) wypadanie ptatka, b) zesp6t Bar-
lowa bez niedomykalnosci, c) zespét Barlowa z wypadaniem ptatka i istotng niedomykalnoscia

Sciggniste czemu towarzyszy¢ moze rozciggniety pierscien zastawkowy. Stopien
wypadania jest oczywiscie rézny, dlatego symptomatologia i strategia postepo-
wania w tej bardzo niejednorodnej grupie chorych jest r6zna. Grupa ta obejmuje
bowiem zaréwno chorych bezobjawowych (gtéwnie dzieci) jak réwniez wyma-
gajacych pilnej interwencji chirurga z powodu istotnej niedomykalnosci (niemal
wylagcznie dorosli). Trzeba rozgraniczy¢ wypadanie ptatkdw od bardzo charak-
terystycznej, opisanej przez Barlowa ,,wzburzonej”, ,,rozdetej” zastawki (ang. bil-
lowing valve). W zastawce tej duzy nadmiar tkanki w czasie skurczu komory prze-
mieszcza si¢ do lewego przedsionka, natomiast wolny brzeg obu ptatkéw styka
si¢ ze soba znacznie ponizej plaszczyzny pierscienia mitralnego (33). Zastawka
w zespole Barlowa, mimo iz anatomicznie zupelnie inna od normalnej, moze by¢
i czgsto jest domykalna (ryc. 4b). Konsekwencjami hemodynamicznymi takiej
budowy zastawki w wieku dziecigcym jest niekiedy pojawiajgca si¢ umiarkowana
niedomykalnos¢. Jezeli jednak dojdzie do wypadania ptatka daleko poza po-
wierzchni¢ ujscia mitralnego, powstaje znaczgca niedomykalnos¢ i dopiero
wowczas chory wymaga leczenia chirurgicznego (ryc. 4c).
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8.5.4. Wady innych struktur zwigzanych z zastawka mitralng

Zwezenie ujscia mitralnego moze mie¢ zwiazek z nieprawidlowosciami roz-
wojowymi nici Sciggnistych, migsni brodawkowatych, pierscienia zastawki mi-
tralnej oraz obecnosciag nadzastawkowego pierscienia widknistego. Jak juz
wspominano powyzej, charakterystyczng cechg wszelkich form patologii zwia-
zanej z funkcjonowaniem lewego ujscia mitralnego jest wzajemnie kojarzenie
si¢ ich ze sobg, skutkujgce zwezeniem lub/i niedomykalnoscig. Dotyczy to
rOwniez wspotistnienia wad platkéw i przynaleznego aparatu zastawkowego.
Takie ztozone postaci wad zastawki mitralnej, stanowia ponad 50% form w tej
grupie anomalii (5). Wszelkie wymienione poprzednio nieprawidtowosci mogg
zatem wspotistnie¢ z aktualnie omawianymi, niekiedy wszakze pozostawaé w o-
dosobnieniu. Poszerzenie pierscienia zastawki mitralnej doprowadza do jej nie-
wydolnosci funkcjonalnej, jesli zwigzana jest z tym faktem uposledzona tzw.
,koaptacja” (dopasowanie) ptatkdw. Pierwotne poszerzenie pierscienia w okre-
sie niemowlgecym rzadko pojawia si¢ w odosobnieniu, w okresie pdZniejszym
moze by¢ np. zwigzane z patologig kolagenowego budulca zastawki — w zespole
Marfana (34) lub Sluzakowatym zwyrodnieniu zastawki. O wiele czestsze
okazuje si¢ wtérne poszerzenie pierScienia zwigzane z powigkszeniem lewej
komory, zwigzanym np. z fibroelastoza, niedomykalnoscig aortalng, zaburze-
niami ukrwienia mi¢$nia (anomalie wieficowe), kardiomiopatig, a nawet z prze-
trwalym przewodem tetniczym (7).

Nieprawidlowosciom ksztattu i budowy ptatkéw moze towarzyszy¢ pogrubie-
nie, skrdcenie, zrosnigcie (czy zlepienie) nici Sciegnistych. Wéwczas, pomimo
otwarcia ptatkow zastawki, waski przeswit na wysokosci aparatu zastawkowego
skutkuje ograniczeniem naptywu do lewej komory. Skrécenie nici moze w row-
nym stopniu zawezaé droge naptywu, jak i przyczynia¢ si¢ do powstania niedo-
mykalnosci.

Schematyczne zestawienie przyktadéw nieprawidlowosci rozwojowych lewe-
go ujscia zylnego przedstawiono na ryc. 3 b—j (schematy wzorowane wg 26).

W przypadku skrécenia, taczenia si¢ wzajemnie lub wrgcz braku nici Scig-
gnistych, wydluzone mig¢s$nie brodawkowate taczg si¢ bezposrednio z ptatkami
zastawki. Anatomicznie uktad migsni (takze zwldkniatych peczkéw) przycze-
piajacych si¢ do brzegu przedniego platka, przybiera forme tukéw (ryc. 3g)
przypominajacych arkady (ang. arcade) (35). Jesli dwa normalne migsnie bro-
dawkowate zostajg zastgpione drobnymi mig¢sniami odchodzacymi wysoko od
Sciany komory — sprawiaja, ze platki zastawki, o pozornie prawidtowej struk-
turze, przybierajg od strony wnetrza lewego przedsionka wyglagd hamaka (ang.
hammock valve, ryc. 3h) (26, 36). Nieco innym przejawem patologii jest prze-
rost jednego z miesni brodawkowatych, réwniez z wadliwymi przyczepami
ptatka (ryc. 3j).

Zupetnie szczegbdlng formg nieprawidlowosci aparatu zastawkowego jest po-
jedynczy migsient brodawkowaty, zawiadujacy wadliwie uksztaltowang zastaw-
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ka, uktadajacg si¢ w ksztalcie ,,spadochronu” (ang. parachute mitral valve, ryc.
1, 3i) (14, 37). Niedorozwdj lub catkowity brak dotyczy przednio-bocznego
mig¢snia brodawkowatego, natomiast migsiei umiejscowiony Ww pozycji
tylno-przysrodkowej, pozostaje zazwyczaj mi¢sniem jedynym, oddajacym pro-
mieniscie nici Sciegniste. Spoidlo przednio-boczne moze wowczas przyczepiac
si¢ do szczatkowego migsnia brodawkowatego lub bezposrednio do sciany ko-
mory. Forma pojedynczego miesnia brodawkowatego wystepuje rowniez wte-
dy, gdy oba mig¢s$nie pozostajg zrosni¢te ze sobg w jeden konglomerat, odda-
jacy nici sciggniste do zastawki ,,spadochronowej”. Opisany w 1963 roku przez
Shone’a zesp6t nieprawidtowosci dotyczacych drég przeptywu krwi w obrebie
lewej potowy serca, odnosi si¢, poza spadochronowg zastawkg mitralng, do
obecnosci w lewym przedsionku pierscienia ponad zastawka, zwezenia podza-
stawkowego aorty oraz niekiedy obecnosci zwezenia cie$ni aorty (15).

Rozciggnigcie nici Sciegnistych lub tez ich czgsciowy brak — to rzadkie przy-
czyny niedomykalnosci mitralnej powstajace na podtozu wrodzonym (ryc. 3b,
¢). Wydluzenie nici sciggnistych dotyczy najczesciej peczka odchodzacego od
jednego migsnia brodawkowatego. Brak nici obejmuje z kolei okreslony odci-
nek dowolnego ptatka, prowadzac do powstania w tym miejscu catkowitego
wypadania do lewego przedsionka (7). Opisywano réwniez brak (ryc. 3d), cze-
Sciowy niedorozwdj lub rozciggnigcie migsni brodawkowatych (ryc. 3e).

Utrata funkcjonalnosci aparatu zastawki mitralnej z masywng niedomykalno-
$cig moze zaistnie¢ w konsekwencji procesu ostrego niedokrwienia miesni bro-
dawkowatych, z powstaniem ogniska zawatowego wiacznie. Stan taki w okresie
noworodkowym i niemowlecym wigze si¢ niemal wytacznie z niedokrwieniem
pozostajacym w zwigzku z anomalig wieficowg, w szczegdlnosci z zespotem
Bland-White-Garlanda (19), lub wyjatkowo w zwigzku z procesem nowotworo-
wym lub zwyrodnieniowym.

8.5.5. Duplikacja (zdwojenie) zastawki mitralnej

Jest to niezwykle rzadka anomalia rozwojowa. Duplikacja moze dotyczyd
niewielkiej, szczatkowej zastawki, badZ tez w peini wyksztalconej zastawki do-
datkowej, stwarzajgcej trudnosci okreslenia, ktére z dwdch ujsé jest tym wtiasci-
wym, a ktére dodatkowym. Warunkiem rozpoznania rzeczywistej duplikacji
ujscia mitralnego jest stwierdzenie w jej obrebie samodzielnego zamknigtego pier-
Scienia, wlasnych, niezaleznych ptatkéw oraz ich aparatu Sciggnistego, nawet jesli
jest to niewielkich rozmiaréw dodatkowa i hipoplastyczna zastawka (9, 38).
Ujscie wyraZnie mniejsze, dodatkowe — moze umiejscowi¢ si¢ w sasiedztwie
tylnego lub przedniego ptatka (od strony przegrody mi¢dzyprzedsionkowej) wia-
Sciwej zastawki. Klasyfikacja duplikacji zastawki mitralnej przewiduje podziat
na trzy typy anatomiczne:

Typ 1. Dodatkowa zastawka zlokalizowana ku tylowi od ptatka tylnego.
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Wada z reguly skojarzona jest z innymi wadami serca (zazwyczaj jest to
wspolny kanat przedsionkowo-komorowy).

Typ 2. Dodatkowa zastawka zlokalizowana ku przodowi od ptatka przednie-
go (przyprzegrodowo).

Moze stanowi¢ trywialng, zazwyczaj nierozpoznang za zycia anomali¢, po-
zwalajacq dozy¢ p6znej starosci bez jakichkolwiek objawow klinicznych.

Typ 3. Dwie réwnowazne zastawki mitralne, o niemal identycznym otwar-
ciu ujscia.

Wada w okoto 50% wystgpuje w skojarzeniu z innymi anomaliami serca.

Przebieg kliniczny duplikacji zastawki jest zazwyczaj bezobjawowy, stwier-
dzona moze by¢ przypadkowo podczas badari diagnostycznych innej i dominu-
jacej wady serca. Brak jest jednoznacznego stanowiska jak postgpi¢ w chwili §réd-
operacyjnego rozpoznania duplikacji mitralnej podczas przeprowadzania korek-
cji innej wady serca. Mozna zgodzi¢ si¢ ze stanowiskiem, ze z obawy przed zmia-
nami degeneracyjnymi, ktéorym dodatkowa zastawka moze szybciej podlegad,
nalezy ja zaszy¢, jako narzad zbedny i nie spelniajacy istotnej funkcji fizjolo-
gicznej. Niewielkie hipoplastyczne ujscie moze rzeczywiscie podlegaé przyspie-
szonym procesom zwyrodnieniowym, prowadzacym do niedomykalnosci.
W przypadku stwierdzenia dwéch podobnych ujsé (typ 3) — wedlug wlasnego
doswiadczenia mozemy stwierdzi¢, ze pozostawienie zduplikowanej zastawki —
po skorygowaniu zasadniczej wady serca (byt to czgSciowy kanatl przedsionko-
wo-komorowy) nie prowadzi do zadnych niekorzystnych skutkéw i w kontroli
odleglej — powyzej 10 lat, stan obu zastawek jest catkowicie prawidlowy.

Opisywano réwniez duplikacje zastawki tréjdzielnej (39), wiekszos¢ z nich
nie miala istotnego znaczenia klinicznego.

8.6. Objawy kliniczne

8.6.1. Zwezenie zastawki

Ich charakter i nasilenie zwigzane sg z morfologig zastawki, badZ zawiadu-
jacego nig aparatu, a takze z czesto towarzyszacg inng wadg serca. W przypad-
ku catkowitego braku droznosci lewego ujscia zylnego, wspdtistniejacy najcze-
Sciej — w réznym stopniu — niedorozwdj lewej komory (nawet w przypadku obec-
nosci ubytku w przegrodzie mi¢gdzykomorowej i dobrego wyksztalcenia aorty),
sprowadza problem leczenia dziecka do sposobdw postgpowania takich, jak
w przypadku jednokomorowego serca. Docelowym leczeniem chirurgicznym jest
tzw. ,.korekcja jednojamowa” sposobem Fontana.

Ciezki defekt rozwojowy w postaci zespotu niedorozwoju lewego serca wy-
maga rozstrzygni¢¢ diagnostycznych i podjg¢cia leczenia operacyjnego w naj-
wczesniejszym okresie noworodkowym i podobnie jak powyzej — koniczy sie do-
celowo ,.fizjologiczng paliacjq” zgodnie z zasadami Fontana. Objawy kliniczne,
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jak réwniez sposob leczenia jednokomorowego serca w tych dwdéch najcigzszych
wadach dotyczgcych lewej potowy serca, oméwiono w odpowiednich rozdzia-
tach niniejszego podrgcznika.

W przypadku zwezenia lewego ujscia zylnego objawy niewydolnosci kraze-
nia i wspolistniejacego nadcisnienia ptucnego ujawniajg si¢ u 75% dzieci przed
uplywem 1 roku zycia. Okolo 40% dzieci diagnozowanych z powodu wady
mitralnej kwalifikuje si¢ automatycznie — ex promptu, po ustaleniu rozpoznania,
do zabiegu operacyjnego (40). Natomiast w przebiegu naturalnym, blisko 50%
niemowlat z wrodzong stenozg mitralng (wliczajgc zespot niedorozwoju lewego
serca), nie poddanych stosownemu leczeniu operacyjnemu, ginie przed uptywem
6 miesigca zycia (7).

W przypadku zwezenia lewego ujscia zylnego, na cig¢zkos¢ przebiegu klinicz-
nego ma wplyw nie tylko niedomoga lewej komory, ale takze bierne nadcisnie-
nie ptucne. Rokowanie w stenozie mitralnej jest z reguly znacznie gorsze niz
w przypadku niedomykalnosci, jednak o ci¢zkosci objawdéw i rokowaniu w obu
tych stanach moze decydowaé zar6wno morfologia i hemodynamika zwe¢zenia,
jak 1 obecnos¢ towarzyszacej, niekiedy dominujacej wady (np. skorygowane
przetozenie wielkich naczyn, zespét Marfana, zesp6t Shone’a).

W zaleznosci od zaawansowania wady, objawy zwezenia lewego ujscia zyl-
nego pojawiajg si¢, w réznym nasileniu, od wczesnego okresu noworodkowego.
Manifestujg si¢ dusznoscig zwigzang z pozycjg lezacg, dusznoscig nocng, prze-
wleklym kaszlem, trudnosciami z karmieniem, stabym przyrostem masy cialta
1 nawracajacymi infekcjami ptucnymi. Przyspieszenie oddechu zwigzane jest ze
wzrostem ci$nienia w obrebie zyl ptucnych. Obserwuje si¢ czestoskurcze zato-
kowe. Ostuchiwaniem stwierdza si¢ trzask otwarcia zastawki mitralnej oraz szmer
przedskurczowy, czy tez péZnorozkurczowy turkot, stwierdzany w okolicy ko-
niuszka serca. Drugi ton jest mocno akcentowany. W obrazie radiologicznym
sylwetka serca jest powigkszona, powigkszenie dotyczy giéwnie lewego przed-
sionka, niekiedy mozna zauwazy¢ uniesienie lewego oskrzela ku gérze. Lewa
komora nie jest powigkszona jesli nie pojawig si¢ dodatkowe przyczyny jej prze-
ciazenia, zwigzane z inng towarzyszaca wada. Widoczne sg cechy zwigkszone-
go zylnego rysunku naczyniowego pluc zwigzane z zastojem w ptucach. Elek-
trokardiograficznie pojawiajq si¢ cechy powigkszenia lewego przedsionka (wy-
soki 1 dwufazowy zatamek P) oraz przerostu prawej komory (7, 29, 31, 40).

Echokardiografia z badaniem metoda Dopplera umozliwia pelng oceng lewego
ujscia zylnego: ustalenie rozmiaréw pierscienia mitralnego, wielkosci lewego
przedsionka, morfologii ptatkéw, nici Sciggnistych i migsni brodawkowatych,
zweryfikowanie towarzyszacych innych anomalii wewnatrzsercowych, wreszcie
umozliwia okreslenie gradientu przezzastawkowego. Wobec nie budzacej wat-
pliwosci oceny echokardiograficznej, cewnikowanie serca z reguly wydaje si¢
zbedne. Okazuje si¢ jednak pomocne w obliczu koniecznosci podjecia waznych
rozstrzygnigé, dotyczgcych towarzyszacych wad. W typowej stenozie mitralne;j
badanie inwazyjne wykazuje wzrost cisniefi w komorze prawej i tetnicy ptucne;j,
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jak réwniez cisnienia zaklinowania w tozysku tetnicy ptucnej. W obrazie angio-
graficznym stwierdza si¢ powigkszenie lewego przedsionka i leniwe jego opréz-
nianie do lewej komory.

8.6.2. Niedomykalnos¢ zastawki

Wrodzona niedomykalnos¢ lewego ujscia zylnego w formie izolowanej spo-
tykana jest rzadko. Prowadzi do zastoju w tozysku ptucnym, w skrajnych przy-
padkach do powstania obrzgku pluc. Czesto zdarza si¢, ze bardziej niz sama
niedomykalnos¢ zastawkowa — towarzyszace jej anomalie odpowiedzialne sg za
niedomogg¢ lewej komory serca. Pojawia si¢ przerost lewej komory, zas przewle-
kle bierne podwyzszenie cisnienia ptucnego doprowadza do powigkszenia i prze-
rostu prawej komory. W przypadku niedomykalnosci pojawia si¢, podobnie jak
w przypadku zwezenia — dusznos¢, meczliwosé, uposledzony rozwdj fizyczny,
dziecko czgsto zapada na infekcje ptucne. Obserwuje si¢ rytm zatokowy, nad
koniuszkiem serca stwierdza si¢ szmer skurczowo-rozkurczowy (holosystolicz-
ny) a zwigkszona objetos¢ krwi przeptywajacej przez zastawke skutkuje szme-
rem srodkowo-rozkurczowym. Rozdwojenie II tonu z akcentowaniem sktadowej
ptucnej, zwigzane jest z naktadajgcym si¢ na obraz kliniczny nadcisnieniem
ptucnym (7, 28, 29).

Radiologicznie — poza powigkszeniem lewego przedsionka, stwierdza si¢
powigkszenie lewej komory oraz cechy zastoju ze zwigkszonym rysunkiem na-
czyniowym ptuc. EKG wykazuje dodatnio-ujemne zatamki P, przerost lewej lub
obu komér. Rozpoznanie, podobnie jak w przypadku stenozy — ustala echokar-
diografia, niekiedy uzupetniona badaniem inwazyjnym, ktére moze potwierdzic¢
zakres fali zwrotnej do lewego przedsionka — wraz z jej konsekwencjami hemo-
dynamicznymi.

Niedomykalnos¢ zastawki pojawiajaca si¢ niekiedy w wyniku wypadania
ptatka zastawki mitralnej (choroba Barlowa), stanowi odrgbny problem, jed-
nak nie wymagajgcy zazwyczaj rozstrzygnig¢cia chirurgicznego w wieku dzie-
ciecym. Ocenia si¢, ze prolaps ptatka zastawki mitralnej dotyczy 2,5 do 10%
populacji (4, 31, 41, 42). Wypadajacy ptatek moze objawiaé si¢ szmerem pdz-
noskurczowym (czasami zanikajacym) oraz klikiem Srodkowo-skurczowym. Nie
obserwuje si¢ konsekwencji wady w obrazie radiologicznym i EKG. Opisywane
zaburzenia rytmu serca w postaci ekstrasystolii komorowej i dodatkowych
skurczéw przedsionka, u dzieci wystepuja wyjatkowo rzadko. Niekiedy zgta-
szane przez pacjentow bdle zamostkowe majg bardzo problematyczny zwigzek
z wypadaniem ptatka zastawki (31). W niektérych, rzadszych przypadkach,
wieloletnie wybrzuszenie i stwardnienie tylnego ptatka, wraz z poszerzeniem
pierscienia zastawki i wydluzeniem nici Sciggnistych — doprowadza, juz u do-
rostego, do istotnej niedomykalnosci, wymagajacej leczenia chirurgicznego (13,
28, 29, 33, 35).



Chirurgia wad lewego ujscia zylnego 91

8.7. Leczenie

Znacznie podwyzszone cisnienie w uktadzie zyt ptucnych u objawowych dzie-
ci z wadg mitralng, bez odpowiedzi na wdrozone leczenie zachowawcze, wyma-
ga pilnego podjecia decyzji o leczeniu operacyjnym. Jesli juz zapada decyzja o le-
czeniu chirurgicznym we wczesnym dziecifistwie, uznaje si¢, ze plastyka ujscia
mitralnego pozostaje preferowanym sposobem operacyjnego rozstrzygnigcia,
majgcym przewage nad implantacjg zastawki, niezaleznie od jej rodzaju (7, 26,
33, 43, 44, 45). W rzeczywistosci operacja naprawcza zastawki jest wykonalna
w blisko 90%, a smiertelnos¢ w ostatnich latach obnizyta si¢ znacznie, zblizajac
si¢ nawet do zera (44, 46). Implantacje zastawki w pozycje mitralng u dziecka
zastrzega si¢ do sytuacji wyjgtkowych, kiedy operacja naprawcza jest poza za-
siegiem dziatan chirurga.

Postepowanie zachowawcze obejmuje leczenie niewydolnosci krgzenia z na-
wracajacymi epizodami obrzeku ptuc, arytmii oraz, typowych w obrazie klinicz-
nym, nawracajacych infekcji ptucnych. Jesli nawet u wyjsciowo niewydolnego dziec-
ka uzyskujemy stabilizacj¢ uktadu krazenia, nie znaczy to, ze leczenie zachowaw-
cze daje trwaty i pewny efekt kliniczny — jest to leczenie, z oczywistych wzgledow,
niemal zawsze wspomagajace, przygotowujace do interwencji chirurgicznej. Nalezy
doda¢, ze postgpowanie w tym zakresie jest zblizone tak w przypadku stenozy jak
i niedomykalnosci, za wyjatkiem stosowania preparatéw naparstnicy, ktérych podaz
w niedomykalnosci mitralnej jest bardziej uzasadniona i uznawana jako reguta.

W sytuacji skojarzenia wady mitralnej z innymi anomaliami dotyczacymi
uktadu krazenia, taktyka postepowania musi uwzglednia¢ droge najbezpieczniej-
szych dla dziecka etapowych rozstrzygnigc¢ lub jednorazowej korekcji wszystkich
elementéw ztozonej wady. Umiarkowane nasilenie skutkéw wady mitralnej uza-
sadnia podjecie etapowej korekcji, np. plastyki koarktacji aorty, podwigzania
przewodu tgtniczego, poszerzenia zwezenia zastawkowego aorty lub tez zwezen
w obrebie tuku, z ciesnig aorty wlgcznie, metodg chirurgiczng lub tez w ramach
nieoperacyjnej interwencji kardiologicznej (por6wnaj roz. 11, tom I, str. 186). Uzy-
skanie poprawy stanu hemodynamicznego pacjenta ma niekiedy swoje bezposred-
nie przetozenie na mozliwos¢ bezpiecznego odtozenia leczenia chirurgicznego same;j
zastawki mitralnej. Co do okreslenia najkorzystniejszego terminu operacji, domi-
nuje w petni uzasadnione przeswiadczenie, ze im pdzniejsza interwencja odnosza-
ca si¢ do zastawki (jesli tylko zezwala na to stan dziecka), tym wigksze szanse na
uniknigcie lub radykalne odlozenie terminu potencjalnej reoperacji. Odlozenie
w czasie operacji na zastawce mitralnej umozliwia, u dziecka nieco starszego
i w sercu o wigkszych rozmiarach, bardziej precyzyjng plastyke lub wszczepienie
wigkszej protezy zastawkowej, jesli plastyka okazuje si¢ niewykonalna. Uzyska-
nie w wyniku zabiegéw odtwérczych nawet umiarkowanej poprawy (z pozosta-
wieniem Sredniego stopnia niedomykalnosci), stwarza szans¢ na dalszy rozwdj
dziecka w okresie jego najwigkszej aktywnosci wzrostowej z wlasng zastawka.
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W przeciwienistwie do dorostego, ujemne strony wszczepienia protezy zastaw-
kowej, niezaleznie od jej charakteru, przewazaja nad korzysciami. Najwazniej-
szym wsrod negatywow jest oczywisty fakt, ze proteza nie rosnie wraz z dziec-
kiem, zatem nieuchronnie bedzie wymagala wymiany. Substytucyjne prowadze-
nie antykoagulacji u dziecka nastrgcza wigcej trudnosci niz u cztowieka dojrza-
tego a koniecznos¢ jej statego kontynuowania jest niekiedy wigkszym kalectwem
niz samo posiadanie sztucznej zastawki.

8.7.1. Technika operacyjna

Operacj¢ przeprowadza si¢ z zastosowaniem ogdlnych zasad krazenia poza-
ustrojowego, z reguly z uzyciem umiarkowanej hipotermii 28-30°, zas u dziec-
ka w okresie niemowlecym, z pogiebieniem hipotermii do zakresu 25-28°. Nie-
kiedy, jesli wymaga tego ztozony charakter wady, stosuje si¢ gleboka hipoter-
mi¢ z zatrzymaniem krazenia. W przypadku wady mitralnej dbatos¢ o ochrong
migsnia sercowego okazuje si¢ niezwykle wazna, tym bardziej ze ewentualna dys-
funkcja lewej komory w przebiegu pooperacyjnym ma katastrofalne znaczenie
dla niewydolnosci zastawki mitralnej. Wprowadzenie we wstepnej fazie zabie-
gu operacyjnego gtowicy ultrasonografu do przetyku pacjenta umozliwia moni-
torowanie funkcji zastawki mitralnej — poczawszy od stanu wyjsciowego, az do
oceny efektéw uzyskanych przez chirurga. Uznaje sig, ze echokardiografia prze-
zprzetykowa powinna stanowi¢ rutynowy element wszelkich zabiegéw majgcych
na celu poprawienie funkcji lewego ujscia zylnego.

W kazdym wieku pacjenta dobrg ekspozycje lewego ujscia zylnego zapew-
nia cigcie sciany lewego przedsionka serca poprowadzone ku tylowi i réwnole-
gle do przebiegu przegrody migdzyprzedsionkowej, wzdtuz osi zyt gtéwnych.
Dojscie przezprzegrodowe (przez przegrode migdzyprzedsionkowg) wydaje sie
bardziej uzasadnione w przypadku wspdétistniejgcej komunikacji migdzyprzed-
sionkowej oraz koniecznosci otwarcia prawego przedsionka serca z przyczyn
innych towarzyszacych nieprawidtowosci, wymagajacych jednoczasowego zaopa-
trzenia (np. nieprawidlowosci sptywéw zylnych).

Postgpowanie chirurgiczne polega najczesciej na przywracaniu morfologii
struktur zwiazanych z zastawka mitralng do stanu najbardziej zblizonego do nor-
my, jednak uznaje si¢ zasadg, ze przywracanie funkcji fizjologicznej przewaza
nad przywracaniem ksztattu. Zasada ta odnosi si¢ w szczegdlnosci do ptatkow
zastawki, ktore np. w zwigkszonej liczbie mogg zapewniaé réwnie dobrg funk-
cjonalnos¢. Struktury ztgczone ze sobg podlegajg rozdzieleniu (ptatki, migsnie
brodawkowate — ryc. 5, 6), wydtuzone skrdoceniu (struny sciggniste — ryc. 7, 8)
lub splikowaniu (piersciet zastawki, struny, ptatki), elementy dodatkowe za-
burzajace funkcj¢ (np. pierscien nadzastawkowy, inne twory widkniste pod
ptatkami zastawki) — resekowaniu. Wycieciu (fenestracji) podlegaja rowniez
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Ryc. 5. Przecigcie lokalnego zrostu migsni brodawkowatych
(opis w tekscie)

F

——
—

Ryc. 6. Komisurotomia mitralna z rownoczesng plastykg migsnia brodawkowatego

a) b)

Ryc. 7. Skrécenie strun c)
Sciggnistych (opis w tekscie) U

Ryc. 8. Technika skracania nici sciegnistych z ich za-
globieniem: a) — nacigcie migsnia brodawkowatego z za-
tozeniem szwu zaglabiajgcego, b) — zagtabianie nici
podczas dociggania szwu, c¢) — dokoniczenie procedury
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pletwiaste potgczenia pomigdzy poszczegdlnymi niémi Sciggnistymi, ogranicza-
jace ich podatnos¢ (ryc. 9).

N7

) Ryc. 9. Wycigcie bloniastego
/ ] F zrostu pomiedzy strunami —
Y fenestracja” zrosnigtych nici
/\?f' $ciegnistych

i,

Przyjeta w wielu osrodkach klasyfikacja (tab. 1), wprowadzona przez Car-
pentiera w 1983 roku (35), opierajaca si¢ na ocenie funkcji zastawki, w duzym
stopniu ufatwia chirurgowi wybo6r metody rekonstrukcji i podpowiada kolejnosé
dziatan. Weryfikacja zastawki sprowadza si¢ do oceny ruchomosci ptatkéw i apa-
ratu podzastawkowego. Ruchomos¢ ta moze by¢: prawidtowa (I typ), z nadmierng
ruchomoscig ptatkéw z ich wypadaniem (II typ) lub ograniczong ruchomoscig
ptatkéow (I typ) (33).

Tabela 1. Klasyfikacja fizjopatologiczna typu uszkodzenia zastawki wg Carpentiera

Typ | Schemat ptatkéw | Ocena zastawki mitralnej Przyczyna dysfunkcji zastawki
w przekroju
1 Prawidlowa ruchomos¢ | — Rozstrzen pierscienia mitralnego
platkéw — Perforacja ptatkéw
11 Nadmierna ruchomos¢ — Zerwanie nici $ciggnistej
i wypadanie ptatka — Wydluzenie nici $ciegnistej
lub ptatkéw — Zerwanie migsnia brodawkowatego
— Wydluzenie migsnia brodawkowatego
11I Ograniczona ruchomos¢ | — Zrosnigcie ptatkéw
ptatka lub ptatkéw — Zrosnigcie spoidet
— Zgrubienie ptatkéw,
— Zgrubienie nici $ciegnistych
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Pierscien zastawkowy, z uwagi na swe uwarunkowania anatomiczne, nie moze
by¢ poszerzony, bowiem jego umiejscowienie, z wklinowaniem pomigdzy waz-
ne elementy anatomiczne otoczenia, uniemozliwia przecigcie (ryc. 10). Sg to:
— galaZ okalajaca lewej tetnicy wiericowej od tytu i boku,

— pierscient zastawki aortalnej od przodu i czg¢sciowo od strony prawej,

— przegroda migdzykomorowa, unaczynienie przegrody, uktad przewodzacy oraz
wezel przedsionkowo-komorowy wraz z jego unaczynieniem — od strony pra-
wej 1 przodu,

— przegroda miedzyprzedsionkowa.

Ryc. 10. Schemat anatomii topograficznej
zastawki mitralnej i sgsiadujacych struktur

Kierujac si¢ takim zalozeniem mozna uznad, ze istotnie zbyt waski piersciei
lewego ujscia zylnego a priori uniemozliwia zaréwno korekcje wady jak i wsz-
cze-pienie protezy zastawkowej i1 dalsze postepowanie chirurgiczne moze odno-
si¢ si¢ jedynie do technik polegajacych na catkowitej rezygnacji z tego ujscia (po-
stepowanie zgodne z zalozeniami Fontana). Z kolei gigboki niedorozwdj waznych
elementéw odpowiedzialnych za domykalnos¢, przy odpowiednim pierscieniu
zastawkowym — kwalifikuje wytgcznie do wszczepienia protezy zastawkowej
i zadne proby poprawienia funkcji nie przyniosg dobrego efektu.

8.7.1.1. Leczenie operacyjne wrodzonej patologii ptatkéw i spoidet

Zwezenie ograniczone do spoidet wymaga ostroznego nacigcia (ryc. 11).
Zadaniem chirurga jest staranna ocena aparatu zastawkowego w okolicy spoidet,
bowiem zw¢zenie wrodzone, nieporéwnywalnie bardziej niz w przypadku wady
nabytej, grozi odcigciem réwniez nieprawidlowo przyczepiajacych si¢ nici scig-
gnistych lub nawet, przy skrdéceniu nici — odcigcia migSni brodawkowatych.
W zatozeniu komisurotomia powinna skutkowaé powigkszeniem przedniego ptat-
ka (bez zaburzania jego funkcji i w miar¢ mozliwosci bez przemieszczenia przy-
czepow nici), z efektywnym, a nie zaburzajacym koaptacji zwigkszeniem central-
nego otwarcia (26). Jak juz podano poprzednio, wrodzone zwezenie ujscia wspot-
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Ryc. 11. Przecigcie zrosnigtego spoidta

istnieje czg¢sto z nieprawidtowosciami aparatu podzastawkowego, przeto rowno-
czesne rozdzielenie ptatkéw, migsni brodawkowatych (ryc. 6), czy tez wydtuze-
nie nici Sciggnistych moze okazaé si¢ nieodzowne.

Zupelie wyjatkowo spotykane w wieku dziecigcym nabyte zwezenie ujscia
na podtozu reumatycznym moze wymagac prostej komisurotomii (,,na otwarto”),
jesli proces zapalny nie doprowadzit do uszkodzenia samych ptatkéw zastawki.

Wrodzona perforacja ptatka przy niewielkich jej rozmiarach wymaga proste-
go zaszycia, poprzez zalozenie szwéw na podkladkach wzmacniajacych z Teflo-
nu, Dakronu lub wtasnego osierdzia (ryc. 12), przy nieco wigkszych rozmiarach

Ryc. 12. Perforacja przedniego ptatka
u jego podstawy, zaopatrywana pojedyn-
czymi szwami na podktadkach. Otwor
o Srednicy ponad 3 mm lub/i zlokalizo-
wany blisko wolnego brzegu ptatka
kwalifikuje si¢ do zamknigcia tatka

otworu z zastosowaniem tatki (ryc. 13 a,b), najlepiej pobranej z worka osierdzio-
wego pacjenta, rzadziej z innych materialéw zastepczych. Kolejnym wreszcie
mozliwym rozwigzaniem jest, w przypadku perforacji ptatka tylnego, wycigcie
jego fragmentu w miejscu perforacji (ryc. 13 b).

Podobnym zasadom postgpowania podlega perforacja przedniego ptatka o ja-
trogennym charakterze — powstala jako powiktanie np. podczas nierozwaznego
oddzielania pierscienia tworzgcego zwezenie podaortalne od ptatka przedniego
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Ryc. 13. Przyktady dwdéch réznych perforacji; a — perforacja przedniego ptatka o ksztalcie kwa-

lifikujacym si¢ do zamknigcia tatka oraz tylnego, kwalifikujaca si¢ do wyciecia fragmentu platka,

b — przedni ptatek zaopatrzony tatka z worka osierdziowego, w zakresie tylnego platka wykonana
~czworokatna” resekcja

zastawki mitralnej. Natomiast uszkodzenie platka w przebiegu przebytego procesu
zapalenia wsierdzia stwarza potrzebe kompleksowej oceny zniszczen a pozostawie-
nie takiej zastawki po przeprowadzeniu jej naprawy wymaga wielkiej rozwagi i moz-
liwe jest w sytuacji catkowitego wyleczenia procesu zapalnego i pelnego przeswiad-
czenia chirurga (potwierdzonego srddoperacyjnym badaniem echokardiograficznym
przezprzetykowym) o dobrym rokowaniu co do jej funkcji na przysztosé.
Operacja naprawcza niedomykalnosci zastawkowej spowodowanej wrodzo-
nym rozszczepem platka (ang. cleft), jest w praktyce najprostszym i najtatwiej-
szym zabiegiem korekcyjnym dotyczacym lewego ujscia zylnego. Rozszczep
u niemowlat i malych dzieci zszywamy pojedynczymi, materacowymi szwami
Prolene™ 6-0 (ryc. 14), wzmocnionymi u dziecka starszego (w wieku szkolnym)
niewielkimi podkiadkami. Nalezy przestrzec, ze podktadki ze sztucznego two-
rzywa zalozone na cienki i delikatny platek zastawki niemowlecej, moga spo-
wodowacé jego niepotrzebne usztywnienie i w efekcie przyspieszony proces
widknienia — z finalnym pogorszeniem funkcji. Zbyt radykalne zszycie rozszcze-

Ryc. 14. Rozszczep przedniego ptatka zszywany
pojedynczymi szwami (opis w tekscie)
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pu, az do linii wolnego brzegu ptatka zastawki, moze spowodowaé¢ nadmierne
napigcie ptatka, ograniczenie jego mobilnosci i w konsekwencji objawy zweze-
nia ujscia. Totez o wiele wlasciwszym jest pozostawienie koricowego odcinka
rozszczepu (1-3 mm) bez zszywania, uprzednio sprawdziwszy uzyskany efekt
domykalnosci pod kontrolg wzroku, poprzez wypetnienie lewej komory roztwo-
rem soli fizjologicznej — podawanej energicznie strzykawka przez Swiatlo zastaw-
ki. Umiarkowana niedomykalnos¢ koiicowego odcinka cleftu okazuje si¢ w prak-
tyce klinicznej mniejszg szkodg niz wytworzenie stenozy. Dodatkowym niebez-
pieczeistwem zwigzanym z technika zszywania rozszczepu, jest mozliwosé
~wybrania” szwem nici Sciggnistych przyczepiajacych si¢ w poblizu oraz skro-
cenie ich po zawiazaniu szwu, w konsekwencji obnizenie ptatka i ograniczenie
jego ruchomosci. Rutynowym sprawdzianem skutecznosci plastyki rozszczepu,
jak 1 w innych przypadkach plastyki mitralnej, jest ocena w przezprzetykowej
Srédoperacyjnej echokardiografii — po wszczgciu czynnosci serca.

Fragment ptatka tylnego, sprawiajgcy wrazenie dodatkowej lub nadmiernie
rozciggnietej tkanki, rownoczesnie bezwartosciowej, bowiem nie podpartej sto-
sownymi ni¢mi sciggnistymi (odcinkowy brak lub zerwanie nici), moze zostaé
wyciety lub splikowany. Linia cigcia przy wycinaniu takiego fragmentu powin-
na przypomina¢ czworokat (ang. quadrangular resection), z zachowaniem katéw
prostych (ryc. 15 a—c). Wycigcie klinowe mogtoby bowiem spowodowaé pozo-
stawienie nadmiernie wydtuzonej podstawy ptlatka i zniwelowac efekt plastyki.

b)

9

Ryc. 15. Plastyka ,,czworokatna” (ang. quadrangular
resection) tylnego ptatka (opis w tekscie), a — linia prze-
rywana okresla zakres cigcia, b — po wycigciu zmienio-
nego fragmentu ptatka — zespalanie pojedynczymi szwa-
mi, ¢ — stan po zespoleniu













































