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Chirurgia wad lewego uj�cia ¿ylnego

Janusz H. Skalski, Marian Zembala

8.1. Wstêp

Wady wrodzone zastawki dwudzielnej (mitralnej) rzadko przybieraj¹ postaæ
wady izolowanej, stanowi¹c 0,21 do 0,42% klinicznych rozpoznañ wad wrodzo-
nych serca oraz 0,6% rozpoznañ sekcyjnych (1), z niewielk¹ przewag¹ wystê-
powania u p³ci ¿eñskiej, w proporcji ok. 1,5 do 2. Nieco czê�ciej spotykane s¹
w towarzystwie innych wad, stanowi¹c ich istotne, b¹d� nawet dominuj¹ce ob-
ci¹¿enie: wspólny kana³ przedsionkowo-komorowy (czê�ciowy lub ca³kowity,
przy czym w przypadku kana³u ca³kowitego jest to mitralna czê�æ wspólnej
zastawki), zespó³ niedorozwoju lewego serca w ró¿nych swych morfologicznych
stopniach zaawansowania, wspólna komora serca, zespó³ heterotaxii oraz zw³ók-
nienie (fibroelastoza) wsierdzia. Niekiedy za� w nieco mniejszym nasileniu nie-
prawid³owo�æ lewego uj�cia przedsionkowo-komorowego towarzyszy zwê¿eniu
cie�ni aorty, ró¿nym formom zwê¿enia lewego uj�cia têtniczego, tetralogii Fal-
lota, prze³o¿eniu pni naczyniowych, ubytkowi miêdzykomorowemu oraz prze-
trwa³emu przewodowi têtniczemu (2, 3, 4, 5, 6). Odnotowywano, ¿e inna wada
rozwojowa serca towarzyszy zwê¿eniu zastawki mitralnej w 75�96% (1, 5, 7).
Nieprawid³owo�ci morfologiczne lewego uj�cia ¿ylnego dotyczyæ mog¹ ró¿nych
struktur przynale¿nych rozwojowo zastawce mitralnej, przy czym najczê�ciej
dotycz¹ p³atków zastawkowych a nieco rzadziej � pier�cienia w³óknistego zastaw-
ki, budowy i przebiegu nici �ciêgnistych, kszta³tu i liczby miê�ni brodawkowa-
tych oraz dodatkowych patologicznych struktur w zakresie lewego przedsionka
serca, maj¹cych wp³yw na przep³yw krwi przez lewe uj�cie ¿ylne. Wszelkie
wymienione nieprawid³owo�ci anatomiczne prowadziæ mog¹ do zaburzeñ funk-
cjonowania aparatu zastawkowego, sprowadzaj¹cych siê do zwê¿enia, niedomy-
kalno�ci lub te¿ skojarzenia obu tych patologii równocze�nie.

8.2. Rys historyczny

Autorem pierwszego doniesienia na temat wrodzonego zwê¿enia zastawki
mitralnej, pochodz¹cego z 1846 roku, jest Smith (wg 7). W 1923 roku Cutler
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i Levine opisuj¹ pierwsz¹ pomy�lnie przeprowadzon¹ zamkniêt¹ komisurotomiê
u 11-letniej dziewczynki, wykonan¹ zagiêtym cienkim no¿em poprzez �cianê
komory, za� 2 lata pó�niej równie¿ 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 prób leczenia zwê¿eñ zastawki mitralnej nie dotyczy³y wad
wrodzonych, jednak fakt, ¿e zosta³y przeprowadzone u dzieci, uzasadnia przy-
toczenie ich w tym miejscu. W 1952 roku, pomy�lnej valvulotomii zamkniêtej,
po raz pierwszy w przypadku zwê¿enia mitralnego wrodzonego, u 5½-letniego
dziecka, dokona³ Bower ze wsp. Rok 1964 natomiast przynosi doniesienie
o pierwszym pomy�lnym wszczepieniu sztucznej zastawki w pozycjê mitraln¹
u 10-miesiêcznego niemowlêcia (7).

8.3. Embriologia

Formowanie zastawki mitralnej rozpoczyna siê ok. 4 tygodnia ¿ycia em-
brionalnego z mesodermy tworz¹cej poduszeczki wsierdziowe (endocardial cu-
shions). Kszta³tuj¹ce siê wówczas brzuszne i grzbietowe wypustki wsierdzio-
we (poduszeczki) zaczynaj¹ wyznaczaæ granicê pomiêdzy czê�ci¹ przedsion-
kow¹ i komorow¹ wspólnego kana³u przedsionkowo-komorowego. Formowa-
nie przegród pomiêdzy przedsionkami oraz komorami p³odowego serca w okre-
sie pomiêdzy 5 i 6 tygodniem p³odowym, jak równie¿ proces ³¹czenia siê
brzusznych i grzbietowych poduszeczek, pozwalaj¹ na oddzielenie siê struktur
nale¿¹cych do zastawki mitralnej i trójdzielnej (9, 10, 11). W obrêbie lewego
uj�cia przedsionkowo-komorowego, w 6 tygodniu p³odowym mo¿na rozró¿niæ
p³atek tylny � utworzony przez lewoboczn¹ poduszeczkê wsierdziow¹ oraz
p³atek przegrodowy, który formowany jest przez miejsce po³¹czenia brzusznej
i grzbietowej poduszeczki. Tworz¹ce siê niemal w tym samym czasie beleczki
miê�niowe w obrêbie komór (trabecule), s¹ zal¹¿kami nici �ciêgnistych i miê-
�ni brodawkowatych, które wspólnie, w siódmym tygodniu ¿ycia p³odowego
kszta³tuj¹ ju¿ pierwotn¹ formê aparatu zastawkowego (9, 10). Oko³o 3 miesi¹-
ca p³atki zastawek przedsionkowo-komorowych maj¹ strukturê miê�niow¹, rów-
nie¿ beleczki biegn¹ce od wolnych brzegów p³atków, na tym etapie rozwoju
posiadaj¹ w³ókna miê�niowe. Pó�niej w obrêbie p³atków dochodzi do zaniku
w³ókien miê�niowych (proces ten dotyczy równie¿ beleczek przekszta³caj¹cych
siê w struny �ciêgniste), które ustêpuj¹ miejsca dojrza³ej formie p³atków, kszta³-
towanych przez bia³ka w³ókienkowe tkanki ³¹cznej (kolagen). W efekcie ok.
6 miesi¹ca formuj¹ siê ostateczne p³atki zastawkowe i nici �ciêgniste, zbudo-
wane ze �ciêgnistej tkanki ³¹cznej. Na wolnych brzegach p³atków zastawki (na
powierzchni przedsionkowej) widoczne s¹ w okresie noworodkowym guzko-
wate zgrubienia, bêd¹ce pozosta³o�ci¹ pierwotnych poduszeczek wsierdzio-
wych, zwane guzkami Albina (noduli Albini) (10).
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8.4. Anatomia

Lewe uj�cie przedsionkowo komorowe zamykaj¹ 2 p³atki � przedni i tylny
� st¹d nazwa � zastawka dwudzielna lub mitralna (od kszta³tu mitry biskupiej)*.
P³atek przedni okre�lany jest równie¿ jako przegrodowy, wewnêtrzny lub aor-
towy. Z kolei p³atek tylny zwany jest inaczej p³atkiem brze¿nym, �ciennym lub
zewnêtrznym. Poza dwoma g³ównymi p³atkami, zastawka mitralna posiada czê-
sto co najmniej dwa, niewielkie p³atki po�rednie � przewa¿nie jeden przedni
i jeden tylny (6, 7, 10).

P³atek przedni jest wyra�nie wiêkszy i szerszy (obejmuje 150° obwodu uj-
�cia zastawkowego), za� tylny � d³u¿szy i wê¿szy (obejmuje 210° obwodu uj-
�cia) (12). Przednia czê�æ pier�cienia w³óknistego zastawki dwudzielnej przyle-
ga do pier�cienia zastawki aortalnej (ryc. 10), w ten sposób, ¿e przedni p³atek
mitralny s¹siaduje bezpo�rednio z p³atkiem niewieñcowym i w niewielkiej czê-
�ci p³atkiem lewowieñcowym. Aparat �ciêgnisty p³atka po³¹czony jest z przyna-
le¿nym miê�niem brodawkowatym (przednim lub tylnym). Przyczepy obu miê-
�ni brodawkowatych wychodz¹ u swojej podstawy bezpo�rednio z wolnej �cia-
ny komory, przy czym odej�cia miê�ni brodawkowatych w lewej komorze nigdy
nie siêgaj¹ koniuszka serca (s¹ przesuniête nieco wy¿ej). Czêsto obserwuje siê,
¿e górne czê�ci miê�ni brodawkowatych s¹ podzielone, tworz¹c cztery lub na-
wet wiêcej wierzcho³ków, z których odchodz¹ struny �ciêgniste (6, 7, 13).

8.5. Patologia

Grupa anomalii lewego uj�cia przedsionkowo-komorowego obejmuje szerokie
spektrum nieprawid³owo�ci rozwojowych, od form najciê¿szych � atrezji, tj. ca³-
kowitego niewykszta³cenia lewej zastawki ¿ylnej, a¿ do nie wymagaj¹cych lecze-
nia chirurgicznego, dyskretnych niedoskona³o�ci funkcjonowania p³atków, np. wy-
padania. W tej grupie znajduj¹ siê nie tylko anomalie rozwojowe p³atków zastaw-
ki, ale tak¿e pier�cienia zastawkowego, aparatu �ciêgnistego i miê�ni brodawko-
watych. Patologia struktur zwi¹zanych z funkcjonowaniem lewego uj�cia ¿ylnego
mo¿e byæ zlokalizowana w p³aszczy�nie samej zastawki, powy¿ej pier�cienia oraz
poni¿ej � tzn. we wnêtrzu komory lewej (6, 13). Ze wzglêdu na wielk¹ z³o¿ono�æ
i niespójno�æ anatomii i problemów klinicznych zwi¹zanych z patologi¹ zastawki
mitralnej, brak powszechnie przyjêtej klasyfikacji, obejmuj¹cej wszystkie jej nie-
prawid³owo�ci Do omawianej grupy, w zdecydowanej przewadze prowadz¹cej do
zwê¿enia lub niedro¿no�ci lewego uj�cia ¿ylnego, nale¿¹:
a) atrezja zastawki mitralnej,
b) dysplazja zastawki,

* Mitra � oznacza dwuro¿n¹, spiczast¹ czapkê, stanowi¹c¹ nakrycie g³owy biskupów, opa-
tów, infu³atów (mitra inaczej zwana jest infu³¹); w staro¿ytno�ci podobne nakrycie g³owy nosili
staro¿ytni w³adcy Asyrii, Persji i Frygii.
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c) anomalie budowy p³atków (co do ich kszta³tu, formy i liczebno�ci),
d) wady struktur zwi¹zanych z zastawk¹ mitraln¹,

� wadliwy pier�cieñ zastawki,
� anomalie miê�ni brodawkowatych i nici �ciêgnistych,
� nadzastawkowy pier�cieñ w³óknisty,

e) duplikacja zastawki mitralnej.
W ujêciu klinicznym, po�ród zaburzeñ funkcjonowania lewego uj�cia ¿ylne-

go wymieniæ mo¿na:
a) niedomykalno�æ,
b) zwê¿enie,
c) zwê¿enie z niedomykalno�ci¹.

Wady wrodzone zastawki mitralnej nale¿¹ równie¿ do szeregu interesuj¹cych
kompleksów z³o¿onych wad, opisywanych jako szczególne zespo³y, zwi¹zane za-
zwyczaj nazw¹ eponimiczn¹ z nazwiskiem odkrywcy. Nale¿¹ do nich:
a) Zespó³ Shone�a, na który sk³ada siê tzw. spadochronowa (ang. parachute)

zastawka mitralna, pier�cieñ nad za-
stawk¹ mitraln¹, zwê¿enie pod za-
stawkowe aorty � oraz (nie zawsze)
koarktacja aorty (14,15) (ryc.1).

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

c) Zespó³ Hurlera � wrodzona mukopo-
lisacharydoza, prowadz¹ca do wadli-
wej budowy i funkcjonowania p³at-
ków zastawkowych (17).

Ryc. 1. Zespó³ Shone�a. G³ównym elementem
jest widoczna w obrêbie lewej komory �spado-
chronowa� zastawka mitralna (parachute mitral
valve), nad pier�cieniem zastawki mitralnej uwi-
doczniono pier�cieñ w³óknisty. Dodatkowym ele-
mentem zespo³u jest zwê¿enie podaortalne oraz
czêsto wspó³istniej¹ce (schematycznie zaznaczo-
ne) zwê¿enie cie�ni aorty

W�ród innych zespo³ów chorobowych zwi¹zanych z uj�ciem mitralnym, wymie-
niæ nale¿y zespó³ Marfana (w którym systemowa patologia kolagenu doprowadza
tak¿e do niedomykalno�ci mitralnej), zespó³ Noonana (kojarzy siê z wadami lewej
po³owy serca i CoA) (18), zespó³ Lutembachera (skojarzenie ubytku miêdzyprzed-
sionkowego ze stenoz¹ mitraln¹ � g³ównie nabyt¹). Odnotowywano równie¿, ¿e do
masywnej niekiedy niedomykalno�ci mitralnej, doprowadziæ mo¿e ognisko zawa-
³owe w obrêbie miê�ni brodawkowatych, u dziecka np. w przebiegu nierozpoznanej



81Chirurgia wad lewego uj�cia ¿ylnego

i nie leczonej w porê anomalii ukrwienia wieñcowego � w przebiegu zespo³u
Blanda-White�a-Garlanda, podobnie jak zawa³ w przebiegu choroby niedokrwien-
nej (19).

Kolejnym zespo³em wartym wzmianki, bowiem pozostaj¹cym niekiedy
w zwi¹zku z lewym uj�ciem ¿ylnym � jest zespó³ Ebsteina, w przypadku lewostron-
nie umiejscowionej zastawki trójdzielnej dotkniêtej t¹ nieprawid³owo�ci¹ rozwo-
jow¹, u dziecka ze skorygowanym prze³o¿eniem pni têtniczych (l-TGA) (20). Skoro
jednak wada taka zwi¹zana jest z morfologicznie zastawk¹ trójdzieln¹, jej omó-
wienie nie mie�ci siê w ramach niniejszego rozdzia³u (patrz roz. 24, tom II str. 351).
Zupe³nie wyj¹tkowo anomalia Ebsteina mo¿e dotyczyæ rzeczywistej zastawki
mitralnej, w jej naturalnym lewostronnym umiejscowieniu, przy funkcjonalnej
zgodno�ci, z lewostronnie umiejscowion¹ lew¹ komor¹ (21, 22).

8.5.1. Atrezja zastawki mitralnej

Tê grupê anomalii, skutkuj¹c¹ skrajnie odrêbn¹ morfologi¹ serca i szczególn¹
fizjologi¹ kr¹¿enia, przytaczamy pragn¹c obj¹æ w niniejszym omówieniu ca³okszta-
³t problemów rozwojowych zwi¹zanych z lewym uj�ciem przedsionkowo-komoro-
wym. Niedro¿no�æ lewego uj�cia, prowadz¹ca do daleko posuniêtej patologii ca³e-
go serca � mo¿e dotyczyæ zro�niêcia p³atków lub te¿ w miejscu gdzie powinno siê
znajdowaæ uj�cie, ca³kowitego braku �ladów obecno�ci tkanki przynale¿nej zastawce.

Anatomicznie atrezja zastawki mitralnej przedstawia obraz daleko posuniê-
tego niedorozwoju lewej po³owy serca, stanowi¹c najczê�ciej postaæ klasyczne-
go zespo³u niedorozwoju lewego serca (typ IA � ryc. 2a), b¹d� niedorozwoju
lewej komory z ubytkiem miêdzykomorowym (typ IB, ryc. 2b) lub te¿ pojedyn-

Ryc. 2. Klasyfikacja atrezji zastawki mitralnej (wg 9). Typ I � normalny uk³ad wielkich pni naczynio-
wych, Typ II � prze³o¿enie wielkich naczyñ: a) typ IA � atrezja zastawki mitralnej oraz aortalnej, lewa
komora szcz¹tkowa, brak ubytku w przegrodzie miêdzykomorowej (zespó³ niedorozwoju lewego ser-
ca), b) typ IB � niedorozwój lewego serca z ubytkiem w przegrodzie miêdzykomorowej serca, ze zwê-
¿eniem aorty (na schemacie zaznaczono umiarkowane zwê¿enie, przy czym zwê¿enie aorty w typie IB
nie zawsze wystêpuje), c) typ IIA � prze³o¿enie wielkich pni naczyniowych, obie têtnice odchodz¹ od
pojedynczej komory, bez zwê¿enia zastawki p³ucnej (typ IIB, nie zilustrowany, dotyczy

wady ze zwê¿eniem zastawki têtnicy p³ucnej

a) b) c)
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czej komory z odej�ciem z niej obu naczyñ têtniczych w prze³o¿eniu (typ IIA,
ryc. 2c, bez zwê¿enia zastawki p³ucnej, II B � ze zwê¿eniem) (9). Obraz kliniczny
w tej grupie wad oraz z³o¿one problemy leczenia, g³êboko odstaj¹ce od zagad-
nieñ dotycz¹cych leczenia wad zastawki mitralnej, omówiono w stosownych
rozdzia³ach (roz. 8 tom I, str. 113, roz. 19 tom II, str. 281).

8.5.2. Dysplazja p³atków zastawki mitralnej

Wrodzone zwê¿enie lewego uj�cia ¿ylnego o izolowanych charakterze, bez
jakichkolwiek cech hipoplazji lewej strony serca � jest w omawianej grupie wad
rzadziej obserwowan¹ form¹. W �czystej� postaci zwê¿enia zastawkowego � p³at-
ki s¹ pogrubia³e, sztywne, niekiedy o nierównej, gruze³kowatej powierzchni.
Spoid³a zastawki s¹ zro�niête, b¹d� te¿ kszta³t szczelinowatego otworu nie wska-
zuje na kierunek ewentualnych (hipotetycznych) spoide³. Niekiedy równie¿, za-
miast mniej lub bardziej zwê¿onego uj�cia zastawkowego, spotykamy kilka drob-
nych otworków, które z trudem przepuszczaj¹ krew nap³ywaj¹c¹ ze znacznie
powiêkszonego lewego przedsionka. Czasami masy dodatkowej tkanki w³ókni-
stej, bogatej we w³ókna kolagenowe, gromadz¹ siê powy¿ej lub poni¿ej p³atka
zastawki, czê�ciowo zamykaj¹c jej uj�cie (2, 5, 7).

8.5.3. Anomalie p³atków zastawki

W�ród ró¿nych form anatomicznych anomalii p³atków, obserwuje siê zarów-
no upo�ledzenie dro¿no�ci uj�cia, jak równie¿ niedomykalno�æ.

Skrajnie ciê¿k¹ postaci¹, zwi¹zan¹ bezpo�rednio z patologi¹ struktur nale¿¹-
cych do p³atków zastawkowych, jest b³oniasta przegroda � tzw. nieperforowana
zastawka mitralna (imperforate mitral valve), posiadaj¹ca szcz¹tkowy aparat �ciê-
gnisty. Odró¿nia siê od atrezji lewego uj�cia ¿ylnego sw¹ morfologi¹, jednak
implikacje kliniczne w obu przypadkach s¹ identyczne (23). Wada ta mo¿e sta-
nowiæ sk³adnik zespo³u niedorozwoju lewego serca lub te¿ wspó³istnieæ z dobrze
wykszta³con¹ lew¹ komor¹ i �korzeniem� aorty � w przypadku obecno�ci ubyt-
ku w przegrodzie miêdzykomorowej (24), niekiedy przyjmuj¹c postaæ dwuuj�cio-
wej komory prawej. Taka konfiguracja wady otrzyma³a nawet odrêbn¹ nazwê:
mitral atresia with patent aortic root (25).

W przypadku klasycznej hipoplazji zastawki mitralnej (wraz z pier�cieniem
w³óknistym), zazwyczaj wspó³istnieje z ni¹ rozlana patologia lewej po³owy serca.
W hipoplastycznej zastawce mo¿emy siê dopatrzyæ obecno�ci wszystkich struk-
tur zastawki (w tym jej p³atków zaopatrzonych w aparat �ciêgnisty), jednak
w zminiaturyzowanej formie i nie przygotowanej do pe³nienia funkcji uj�cia
przedsionkowo-komorowego (7).

Zro�niêcie p³atków (ryc. 3f) wzd³u¿ spoide³, z pozostawieniem niewielkiego
prze�witu, nieco przemieszczonego wzglêdem centralnego punktu � mo¿e pro-
wadziæ do wytworzenia lejkowatej zastawki (funnel valve) (2, 26). W wadzie tej,
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Ryc. 3. Schematyczne zestawienie wrodzonych nieprawid³owo�ci
lewego uj�cia ¿ylnego; a) � uk³ad normalny, b) � czê�ciowy brak
nici �ciêgnistych, c) � lokalne wyd³u¿enie nici �ciêgnistych, d) �
brak (agenezja) miê�ni brodawkowatych, e) � wyd³u¿enie jedne-
go z miê�ni brodawkowatych skutkuj¹ce wypadaniem p³atka, f) �
zwê¿enie spowodowane zrostem p³atków, g) � zastawka �arkado-
wata�, (opis w tek�cie), h) � zastawka �hamakowata�
(opis w tek�cie), i) � zastawka �spadochronowa� (opis w tek�cie),

j) � przerost (hypertrofia) miê�nia brodawkowatego.

a) b) c)

d) e) f)

g) h) i)

j)



84 Janusz H. Skalski, Marian Zembala

prowadz¹cej nieuchronnie do objawów stenotycznych, p³atki s¹ pogrubia³e, ich
brzegi charakterystycznie zaci¹gniête, za� nici �ciêgniste, ³¹cz¹ce siê z prawid³o-
wymi (zazwyczaj) miê�niami brodawkowatymi, mog¹ byæ wzajemnie pozlepia-
ne (13, 26).

Patologia kszta³tu i umiejscowienia p³atków spotykana w niezwykle rzadkiej
postaci anomalii Ebsteina zastawki mitralnej, polega na przemieszczeniu przy-
czepu p³atka ku do³owi � wzd³u¿ wolnej �ciany komory. Objawom niedomykal-
no�ci takiej zastawki mo¿e towarzyszyæ zwê¿enie uj�cia. Nie obserwuje siê
wówczas �atrializacji� komory, typowej dla klasycznej, prawostronnej postaci
wady � dotycz¹cej zastawki trójdzielnej. �Atrializacja� komory nie wystêpuje
równie¿ w anomalii Ebsteina dotycz¹cej lewostronnie umiejscowionej zastawki
trójdzielnej w skorygowanym prze³o¿eniu pni têtniczych.

Rozszczepienie (cleft) p³atka przedniego zastawki mitralnej, spotykany jako
odrêbna wada, bez obecno�ci form wspólnego kana³u przedsionkowo-komoro-
wego, jest najczêstsz¹ wad¹ p³atków zastawki mitralnej, bêd¹c¹ przyczyn¹ po-
wstawania niedomykalno�ci (6, 27). Niedomykalno�æ ta mo¿e pojawiæ siê z cza-
sem w wyniku zw³óknienia i zawiniêcia brzegów p³atka w tym miejscu (28).
Miejsce rozszczepienia p³atka znajduje siê w orientacji przestrzennej w najbli¿-
szym po³o¿eniu wzglêdem pier�cienia aortalnego. Wadzie tej mo¿e towarzyszyæ
ubytek w przegrodzie miêdzykomorowej serca (27). Rozszczep p³atka integral-
nie zwi¹zany z klasycznym obrazem wspólnego kana³u przedsionkowo-komoro-
wego, chocia¿ maj¹cy pewne wspólne cechy z rozszczepem izolowanym, stano-
wi odrêbny rodzaj patologii, g³ównie ze wzglêdu na umiejscowienie i kszta³t (6,
27, 29) a tak¿e morfologiê miê�ni brodawkowatych (30). Warto wspomnieæ, ¿e
w przypadku wspólnego kana³u przedsionkowo-komorowego, lewostronnie po-
³o¿ona, tzw. �mitralna� czê�æ wspólnej zastawki, jest nie tylko anatomicznie ale
i funkcjonalnie zastawk¹ wielop³atkow¹, niekiedy o dobrej domykalno�ci. Podzie-
lone s¹ zatem opinie co do celowo�ci zszywania rozszczepu p³atka zastawki mi-
tralnej (lub zastawki odtworzonej z czê�ci �mitralnej�), je�li przed podjêciem ko-
rekcji operacyjnej wspólnego kana³u jest ona w pe³ni domykalna. Przeciwko
rutynowemu zszywaniu rozszczepu przemawiaæ mo¿e fakt, ¿e delikatna struk-
tura m³odej (niemowlêcej) zastawki mo¿e zostaæ ³atwo naruszona podczas pod-
szywania �na wyrost�, czy te¿ przytrzymywania p³atka narzêdziami chirurgicz-
nymi, co w konsekwencji mo¿e przyspieszyæ proces w³óknienia. Znaczna czê�æ
chirurgów zaleca z kolei rutynowe odtwarzanie anatomicznego dwup³atkowego
kszta³tu zastawki, wychodz¹c z za³o¿enia, ¿e zszycie cleftu mo¿e teoretycznie
uchroniæ przed zw³óknieniem i podwiniêciem brzegów p³atka � z nieuniknionym
powstaniem niedomykalno�ci.

Rozszczep tylnego p³atka zastawki jest niezwykle rzadki (7).
Poza cleftem, znacznie rzadziej wystêpuj¹cymi formami nieprawid³owo�ci

p³atków mitralnych, prowadz¹cymi do niedomykalno�ci jest brak (agenezja) p³at-
ka lub jego czê�ci oraz perforacja o wrodzonym pod³o¿u.
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£agodn¹ form¹ anomalii p³atków, pozostaj¹c¹ poza krêgiem zainteresowañ
kardiochirurgii wieku dzieciêcego, jest tzw. wypadanie (prolaps, choroba Bar-
lowa) p³atka zastawki mitralnej. Dotyczy czê�ciej dzieci szczup³ych. Anomalia
czasem towarzyszy zespo³owi Downa, Turnera, Klinefeltera, ³amliwego chromo-
somu X (29, 31) oraz zespo³owi Marfana [niekiedy wada ta wystêpuje równie¿
w skojarzeniu z wadami struktury klatki piersiowej � np. klatk¹ lejkowat¹
(7, 32)].Wypadanie jednego lub obu p³atków zastawki mitralnej wystêpuje wów-
czas, gdy wolne brzegi p³atków przekraczaj¹, czyli �wypadaj¹� poza powierzchniê
uj�cia mitralnego w czasie skurczu komory (ryc. 4a). Uwypuklaj¹cy siê do przed-
sionka lewego p³atek � szczególnie tylny, mo¿e mieæ wyd³u¿one i zcieñcza³e nici

�ciêgniste czemu towarzyszyæ mo¿e rozci¹gniêty pier�cieñ zastawkowy. Stopieñ
wypadania jest oczywi�cie ró¿ny, dlatego symptomatologia i strategia postêpo-
wania w tej bardzo niejednorodnej grupie chorych jest ró¿na. Grupa ta obejmuje
bowiem zarówno chorych bezobjawowych (g³ównie dzieci) jak równie¿ wyma-
gaj¹cych pilnej interwencji chirurga z powodu istotnej niedomykalno�ci (niemal
wy³¹cznie doro�li). Trzeba rozgraniczyæ wypadanie p³atków od bardzo charak-
terystycznej, opisanej przez Barlowa �wzburzonej�, �rozdêtej� zastawki (ang. bil-
lowing valve). W zastawce tej du¿y nadmiar tkanki w czasie skurczu komory prze-
mieszcza siê do lewego przedsionka, natomiast wolny brzeg obu p³atków styka
siê ze sob¹ znacznie poni¿ej p³aszczyzny pier�cienia mitralnego (33). Zastawka
w zespole Barlowa, mimo i¿ anatomicznie zupe³nie inna od normalnej, mo¿e byæ
i czêsto jest domykalna (ryc. 4b). Konsekwencjami hemodynamicznymi takiej
budowy zastawki w wieku dzieciêcym jest niekiedy pojawiaj¹ca siê umiarkowana
niedomykalno�æ. Je¿eli jednak dojdzie do wypadania p³atka daleko poza po-
wierzchniê uj�cia mitralnego, powstaje znacz¹ca niedomykalno�æ i dopiero
wówczas chory wymaga leczenia chirurgicznego (ryc. 4c).

Ryc. 4. Schemat ró¿nych pozycji p³atków podczas wypadania: a) wypadanie p³atka, b) zespó³ Bar-
lowa bez niedomykalno�ci, c) zespó³ Barlowa z wypadaniem p³atka i istotn¹ niedomykalno�ci¹

a)
b) c)
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8.5.4. Wady innych struktur zwi¹zanych z zastawk¹ mitraln¹

Zwê¿enie uj�cia mitralnego mo¿e mieæ zwi¹zek z nieprawid³owo�ciami roz-
wojowymi nici �ciêgnistych, miê�ni brodawkowatych, pier�cienia zastawki mi-
tralnej oraz obecno�ci¹ nadzastawkowego pier�cienia w³óknistego. Jak ju¿
wspominano powy¿ej, charakterystyczn¹ cech¹ wszelkich form patologii zwi¹-
zanej z funkcjonowaniem lewego uj�cia mitralnego jest wzajemnie kojarzenie
siê ich ze sob¹, skutkuj¹ce zwê¿eniem lub/i niedomykalno�ci¹. Dotyczy to
równie¿ wspó³istnienia wad p³atków i przynale¿nego aparatu zastawkowego.
Takie z³o¿one postaci wad zastawki mitralnej, stanowi¹ ponad 50% form w tej
grupie anomalii (5). Wszelkie wymienione poprzednio nieprawid³owo�ci mog¹
zatem wspó³istnieæ z aktualnie omawianymi, niekiedy wszak¿e pozostawaæ w o-
dosobnieniu. Poszerzenie pier�cienia zastawki mitralnej doprowadza do jej nie-
wydolno�ci funkcjonalnej, je�li zwi¹zana jest z tym faktem upo�ledzona tzw.
�koaptacja� (dopasowanie) p³atków. Pierwotne poszerzenie pier�cienia w okre-
sie niemowlêcym rzadko pojawia siê w odosobnieniu, w okresie pó�niejszym
mo¿e byæ np. zwi¹zane z patologi¹ kolagenowego budulca zastawki � w zespole
Marfana (34) lub �luzakowatym zwyrodnieniu zastawki. O wiele czêstsze
okazuje siê wtórne poszerzenie pier�cienia zwi¹zane z powiêkszeniem lewej
komory, zwi¹zanym np. z fibroelastoz¹, niedomykalno�ci¹ aortaln¹, zaburze-
niami ukrwienia miê�nia (anomalie wieñcowe), kardiomiopati¹, a nawet z prze-
trwa³ym przewodem têtniczym (7).

Nieprawid³owo�ciom kszta³tu i budowy p³atków mo¿e towarzyszyæ pogrubie-
nie, skrócenie, zro�niêcie (czy zlepienie) nici �ciêgnistych. Wówczas, pomimo
otwarcia p³atków zastawki, w¹ski prze�wit na wysoko�ci aparatu zastawkowego
skutkuje ograniczeniem nap³ywu do lewej komory. Skrócenie nici mo¿e w rów-
nym stopniu zawê¿aæ drogê nap³ywu, jak i przyczyniaæ siê do powstania niedo-
mykalno�ci.

Schematyczne zestawienie przyk³adów nieprawid³owo�ci rozwojowych lewe-
go uj�cia ¿ylnego przedstawiono na ryc. 3 b�j (schematy wzorowane wg 26).

W przypadku skrócenia, ³¹czenia siê wzajemnie lub wrêcz braku nici �ciê-
gnistych, wyd³u¿one miê�nie brodawkowate ³¹cz¹ siê bezpo�rednio z p³atkami
zastawki. Anatomicznie uk³ad miê�ni (tak¿e zw³óknia³ych pêczków) przycze-
piaj¹cych siê do brzegu przedniego p³atka, przybiera formê ³uków (ryc. 3g)
przypominaj¹cych arkady (ang. arcade) (35). Je�li dwa normalne miê�nie bro-
dawkowate zostaj¹ zast¹pione drobnymi miê�niami odchodz¹cymi wysoko od
�ciany komory � sprawiaj¹, ¿e p³atki zastawki, o pozornie prawid³owej struk-
turze, przybieraj¹ od strony wnêtrza lewego przedsionka wygl¹d hamaka (ang.
hammock valve, ryc. 3h) (26, 36). Nieco innym przejawem patologii jest prze-
rost jednego z miê�ni brodawkowatych, równie¿ z wadliwymi przyczepami
p³atka (ryc. 3j).

Zupe³nie szczególn¹ form¹ nieprawid³owo�ci aparatu zastawkowego jest po-
jedynczy miêsieñ brodawkowaty, zawiaduj¹cy wadliwie ukszta³towan¹ zastaw-
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k¹, uk³adaj¹c¹ siê w kszta³cie �spadochronu� (ang. parachute mitral valve, ryc.
1, 3i) (14, 37). Niedorozwój lub ca³kowity brak dotyczy przednio-bocznego
miê�nia brodawkowatego, natomiast miêsieñ umiejscowiony w pozycji
tylno-przy�rodkowej, pozostaje zazwyczaj miê�niem jedynym, oddaj¹cym pro-
mieni�cie nici �ciêgniste. Spoid³o przednio-boczne mo¿e wówczas przyczepiaæ
siê do szcz¹tkowego miê�nia brodawkowatego lub bezpo�rednio do �ciany ko-
mory. Forma pojedynczego miê�nia brodawkowatego wystêpuje równie¿ wte-
dy, gdy oba miê�nie pozostaj¹ zro�niête ze sob¹ w jeden konglomerat, odda-
j¹cy nici �ciêgniste do zastawki �spadochronowej�. Opisany w 1963 roku przez
Shone�a zespó³ nieprawid³owo�ci dotycz¹cych dróg przep³ywu krwi w obrêbie
lewej po³owy serca, odnosi siê, poza spadochronow¹ zastawk¹ mitraln¹, do
obecno�ci w lewym przedsionku pier�cienia ponad zastawk¹, zwê¿enia podza-
stawkowego aorty oraz niekiedy obecno�ci zwê¿enia cie�ni aorty (15).

Rozci¹gniêcie nici �ciêgnistych lub te¿ ich czê�ciowy brak � to rzadkie przy-
czyny niedomykalno�ci mitralnej powstaj¹ce na pod³o¿u wrodzonym (ryc. 3b,
c). Wyd³u¿enie nici �ciêgnistych dotyczy najczê�ciej pêczka odchodz¹cego od
jednego miê�nia brodawkowatego. Brak nici obejmuje z kolei okre�lony odci-
nek dowolnego p³atka, prowadz¹c do powstania w tym miejscu ca³kowitego
wypadania do lewego przedsionka (7). Opisywano równie¿ brak (ryc. 3d), czê-
�ciowy niedorozwój lub rozci¹gniêcie miê�ni brodawkowatych (ryc. 3e).

Utrata funkcjonalno�ci aparatu zastawki mitralnej z masywn¹ niedomykalno-
�ci¹ mo¿e zaistnieæ w konsekwencji procesu ostrego niedokrwienia miê�ni bro-
dawkowatych, z powstaniem ogniska zawa³owego w³¹cznie. Stan taki w okresie
noworodkowym i niemowlêcym wi¹¿e siê niemal wy³¹cznie z niedokrwieniem
pozostaj¹cym w zwi¹zku z anomali¹ wieñcow¹, w szczególno�ci z zespo³em
Bland-White-Garlanda (19), lub wyj¹tkowo w zwi¹zku z procesem nowotworo-
wym lub zwyrodnieniowym.

8.5.5. Duplikacja (zdwojenie) zastawki mitralnej

Jest to niezwykle rzadka anomalia rozwojowa. Duplikacja mo¿e dotyczyæ
niewielkiej, szcz¹tkowej zastawki, b¹d� te¿ w pe³ni wykszta³conej zastawki do-
datkowej, stwarzaj¹cej trudno�ci okre�lenia, które z dwóch uj�æ jest tym w³a�ci-
wym, a które dodatkowym. Warunkiem rozpoznania rzeczywistej duplikacji
uj�cia mitralnego jest stwierdzenie w jej obrêbie samodzielnego zamkniêtego pier-
�cienia, w³asnych, niezale¿nych p³atków oraz ich aparatu �ciêgnistego, nawet je�li
jest to niewielkich rozmiarów dodatkowa i hipoplastyczna zastawka (9, 38).
Uj�cie wyra�nie mniejsze, dodatkowe � mo¿e umiejscowiæ siê w s¹siedztwie
tylnego lub przedniego p³atka (od strony przegrody miêdzyprzedsionkowej) w³a-
�ciwej zastawki. Klasyfikacja duplikacji zastawki mitralnej przewiduje podzia³
na trzy typy anatomiczne:

Typ 1. Dodatkowa zastawka zlokalizowana ku ty³owi od p³atka tylnego.
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Wada z regu³y skojarzona jest z innymi wadami serca (zazwyczaj jest to
wspólny kana³ przedsionkowo-komorowy).

Typ 2. Dodatkowa zastawka zlokalizowana ku przodowi od p³atka przednie-
go (przyprzegrodowo).

Mo¿e stanowiæ trywialn¹, zazwyczaj nierozpoznan¹ za ¿ycia anomaliê, po-
zwalaj¹c¹ do¿yæ pó�nej staro�ci bez jakichkolwiek objawów klinicznych.

Typ 3. Dwie równowa¿ne zastawki mitralne, o niemal identycznym otwar-
ciu uj�cia.

Wada w oko³o 50% wystêpuje w skojarzeniu z innymi anomaliami serca.
Przebieg kliniczny duplikacji zastawki jest zazwyczaj bezobjawowy, stwier-

dzona mo¿e byæ przypadkowo podczas badañ diagnostycznych innej i dominu-
j¹cej wady serca. Brak jest jednoznacznego stanowiska jak post¹piæ w chwili �ród-
operacyjnego rozpoznania duplikacji mitralnej podczas przeprowadzania korek-
cji innej wady serca. Mo¿na zgodziæ siê ze stanowiskiem, ¿e z obawy przed zmia-
nami degeneracyjnymi, którym dodatkowa zastawka mo¿e szybciej podlegaæ,
nale¿y j¹ zaszyæ, jako narz¹d zbêdny i nie spe³niaj¹cy istotnej funkcji fizjolo-
gicznej. Niewielkie hipoplastyczne uj�cie mo¿e rzeczywi�cie podlegaæ przyspie-
szonym procesom zwyrodnieniowym, prowadz¹cym do niedomykalno�ci.
W przypadku stwierdzenia dwóch podobnych uj�æ (typ 3) � wed³ug w³asnego
do�wiadczenia mo¿emy stwierdziæ, ¿e pozostawienie zduplikowanej zastawki �
po skorygowaniu zasadniczej wady serca (by³ to czê�ciowy kana³ przedsionko-
wo-komorowy) nie prowadzi do ¿adnych niekorzystnych skutków i w kontroli
odleg³ej � powy¿ej 10 lat, stan obu zastawek jest ca³kowicie prawid³owy.

Opisywano równie¿ duplikacje zastawki trójdzielnej (39), wiêkszo�æ z nich
nie mia³a istotnego znaczenia klinicznego.

8.6. Objawy kliniczne

8.6.1. Zwê¿enie zastawki

Ich charakter i nasilenie zwi¹zane s¹ z morfologi¹ zastawki, b¹d� zawiadu-
j¹cego ni¹ aparatu, a tak¿e z czêsto towarzysz¹c¹ inn¹ wad¹ serca. W przypad-
ku ca³kowitego braku dro¿no�ci lewego uj�cia ¿ylnego, wspó³istniej¹cy najczê-
�ciej � w ró¿nym stopniu � niedorozwój lewej komory (nawet w przypadku obec-
no�ci ubytku w przegrodzie miêdzykomorowej i dobrego wykszta³cenia aorty),
sprowadza problem leczenia dziecka do sposobów postêpowania takich, jak
w przypadku jednokomorowego serca. Docelowym leczeniem chirurgicznym jest
tzw. �korekcja jednojamowa� sposobem Fontana.

Ciê¿ki defekt rozwojowy w postaci zespo³u niedorozwoju lewego serca wy-
maga rozstrzygniêæ diagnostycznych i podjêcia leczenia operacyjnego w naj-
wcze�niejszym okresie noworodkowym i podobnie jak powy¿ej � koñczy siê do-
celowo �fizjologiczn¹ paliacj¹� zgodnie z zasadami Fontana. Objawy kliniczne,
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jak równie¿ sposób leczenia jednokomorowego serca w tych dwóch najciê¿szych
wadach dotycz¹cych lewej po³owy serca, omówiono w odpowiednich rozdzia-
³ach niniejszego podrêcznika.

W przypadku zwê¿enia lewego uj�cia ¿ylnego objawy niewydolno�ci kr¹¿e-
nia i wspó³istniej¹cego nadci�nienia p³ucnego ujawniaj¹ siê u 75% dzieci przed
up³ywem 1 roku ¿ycia. Oko³o 40% dzieci diagnozowanych z powodu wady
mitralnej kwalifikuje siê automatycznie � ex promptu, po ustaleniu rozpoznania,
do zabiegu operacyjnego (40). Natomiast w przebiegu naturalnym, blisko 50%
niemowl¹t z wrodzon¹ stenoz¹ mitraln¹ (wliczaj¹c zespó³ niedorozwoju lewego
serca), nie poddanych stosownemu leczeniu operacyjnemu, ginie przed up³ywem
6 miesi¹ca ¿ycia (7).

W przypadku zwê¿enia lewego uj�cia ¿ylnego, na ciê¿ko�æ przebiegu klinicz-
nego ma wp³yw nie tylko niedomoga lewej komory, ale tak¿e bierne nadci�nie-
nie p³ucne. Rokowanie w stenozie mitralnej jest z regu³y znacznie gorsze ni¿
w przypadku niedomykalno�ci, jednak o ciê¿ko�ci objawów i rokowaniu w obu
tych stanach mo¿e decydowaæ zarówno morfologia i hemodynamika zwê¿enia,
jak i obecno�æ towarzysz¹cej, niekiedy dominuj¹cej wady (np. skorygowane
prze³o¿enie wielkich naczyñ, zespó³ Marfana, zespó³ Shone�a).

W zale¿no�ci od zaawansowania wady, objawy zwê¿enia lewego uj�cia ¿yl-
nego pojawiaj¹ siê, w ró¿nym nasileniu, od wczesnego okresu noworodkowego.
Manifestuj¹ siê duszno�ci¹ zwi¹zan¹ z pozycj¹ le¿¹c¹, duszno�ci¹ nocn¹, prze-
wlek³ym kaszlem, trudno�ciami z karmieniem, s³abym przyrostem masy cia³a
i nawracaj¹cymi infekcjami p³ucnymi. Przyspieszenie oddechu zwi¹zane jest ze
wzrostem ci�nienia w obrêbie ¿y³ p³ucnych. Obserwuje siê czêstoskurcze zato-
kowe. Os³uchiwaniem stwierdza siê trzask otwarcia zastawki mitralnej oraz szmer
przedskurczowy, czy te¿ pó�norozkurczowy turkot, stwierdzany w okolicy ko-
niuszka serca. Drugi ton jest mocno akcentowany. W obrazie radiologicznym
sylwetka serca jest powiêkszona, powiêkszenie dotyczy g³ównie lewego przed-
sionka, niekiedy mo¿na zauwa¿yæ uniesienie lewego oskrzela ku górze. Lewa
komora nie jest powiêkszona je�li nie pojawi¹ siê dodatkowe przyczyny jej prze-
ci¹¿enia, zwi¹zane z inn¹ towarzysz¹c¹ wad¹. Widoczne s¹ cechy zwiêkszone-
go ¿ylnego rysunku naczyniowego p³uc zwi¹zane z zastojem w p³ucach. Elek-
trokardiograficznie pojawiaj¹ siê cechy powiêkszenia lewego przedsionka (wy-
soki i dwufazowy za³amek P) oraz przerostu prawej komory (7, 29, 31, 40).

Echokardiografia z badaniem metod¹ Dopplera umo¿liwia pe³n¹ ocenê lewego
uj�cia ¿ylnego: ustalenie rozmiarów pier�cienia mitralnego, wielko�ci lewego
przedsionka, morfologii p³atków, nici �ciêgnistych i miê�ni brodawkowatych,
zweryfikowanie towarzysz¹cych innych anomalii wewn¹trzsercowych, wreszcie
umo¿liwia okre�lenie gradientu przezzastawkowego. Wobec nie budz¹cej w¹t-
pliwo�ci oceny echokardiograficznej, cewnikowanie serca z regu³y wydaje siê
zbêdne. Okazuje siê jednak pomocne w obliczu konieczno�ci podjêcia wa¿nych
rozstrzygniêæ, dotycz¹cych towarzysz¹cych wad. W typowej stenozie mitralnej
badanie inwazyjne wykazuje wzrost ci�nieñ w komorze prawej i têtnicy p³ucnej,
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jak równie¿ ci�nienia zaklinowania w ³o¿ysku têtnicy p³ucnej. W obrazie angio-
graficznym stwierdza siê powiêkszenie lewego przedsionka i leniwe jego opró¿-
nianie do lewej komory.

8.6.2. Niedomykalno�æ zastawki

Wrodzona niedomykalno�æ lewego uj�cia ¿ylnego w formie izolowanej spo-
tykana jest rzadko. Prowadzi do zastoju w ³o¿ysku p³ucnym, w skrajnych przy-
padkach do powstania obrzêku p³uc. Czêsto zdarza siê, ¿e bardziej ni¿ sama
niedomykalno�æ zastawkowa � towarzysz¹ce jej anomalie odpowiedzialne s¹ za
niedomogê lewej komory serca. Pojawia siê przerost lewej komory, za� przewle-
k³e bierne podwy¿szenie ci�nienia p³ucnego doprowadza do powiêkszenia i prze-
rostu prawej komory. W przypadku niedomykalno�ci pojawia siê, podobnie jak
w przypadku zwê¿enia � duszno�æ, mêczliwo�æ, upo�ledzony rozwój fizyczny,
dziecko czêsto zapada na infekcje p³ucne. Obserwuje siê rytm zatokowy, nad
koniuszkiem serca stwierdza siê szmer skurczowo-rozkurczowy (holosystolicz-
ny) a zwiêkszona objêto�æ krwi przep³ywaj¹cej przez zastawkê skutkuje szme-
rem �rodkowo-rozkurczowym. Rozdwojenie II tonu z akcentowaniem sk³adowej
p³ucnej, zwi¹zane jest z nak³adaj¹cym siê na obraz kliniczny nadci�nieniem
p³ucnym (7, 28, 29).

Radiologicznie � poza powiêkszeniem lewego przedsionka, stwierdza siê
powiêkszenie lewej komory oraz cechy zastoju ze zwiêkszonym rysunkiem na-
czyniowym p³uc. EKG wykazuje dodatnio-ujemne za³amki P, przerost lewej lub
obu komór. Rozpoznanie, podobnie jak w przypadku stenozy � ustala echokar-
diografia, niekiedy uzupe³niona badaniem inwazyjnym, które mo¿e potwierdziæ
zakres fali zwrotnej do lewego przedsionka � wraz z jej konsekwencjami hemo-
dynamicznymi.

Niedomykalno�æ zastawki pojawiaj¹ca siê niekiedy w wyniku wypadania
p³atka zastawki mitralnej (choroba Barlowa), stanowi odrêbny problem, jed-
nak nie wymagaj¹cy zazwyczaj rozstrzygniêcia chirurgicznego w wieku dzie-
ciêcym. Ocenia siê, ¿e prolaps p³atka zastawki mitralnej dotyczy 2,5 do 10%
populacji (4, 31, 41, 42). Wypadaj¹cy p³atek mo¿e objawiaæ siê szmerem pó�-
noskurczowym (czasami zanikaj¹cym) oraz klikiem �rodkowo-skurczowym. Nie
obserwuje siê konsekwencji wady w obrazie radiologicznym i EKG. Opisywane
zaburzenia rytmu serca w postaci ekstrasystolii komorowej i dodatkowych
skurczów przedsionka, u dzieci wystêpuj¹ wyj¹tkowo rzadko. Niekiedy zg³a-
szane przez pacjentów bóle zamostkowe maj¹ bardzo problematyczny zwi¹zek
z wypadaniem p³atka zastawki (31). W niektórych, rzadszych przypadkach,
wieloletnie wybrzuszenie i stwardnienie tylnego p³atka, wraz z poszerzeniem
pier�cienia zastawki i wyd³u¿eniem nici �ciêgnistych � doprowadza, ju¿ u do-
ros³ego, do istotnej niedomykalno�ci, wymagaj¹cej leczenia chirurgicznego (13,
28, 29, 33, 35).
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8.7. Leczenie

Znacznie podwy¿szone ci�nienie w uk³adzie ¿y³ p³ucnych u objawowych dzie-
ci z wad¹ mitraln¹, bez odpowiedzi na wdro¿one leczenie zachowawcze, wyma-
ga pilnego podjêcia decyzji o leczeniu operacyjnym. Je�li ju¿ zapada decyzja o le-
czeniu chirurgicznym we wczesnym dzieciñstwie, uznaje siê, ¿e plastyka uj�cia
mitralnego pozostaje preferowanym sposobem operacyjnego rozstrzygniêcia,
maj¹cym przewagê nad implantacj¹ zastawki, niezale¿nie od jej rodzaju (7, 26,
33, 43, 44, 45). W rzeczywisto�ci operacja naprawcza zastawki jest wykonalna
w blisko 90%, a �miertelno�æ w ostatnich latach obni¿y³a siê znacznie, zbli¿aj¹c
siê nawet do zera (44, 46). Implantacjê zastawki w pozycjê mitraln¹ u dziecka
zastrzega siê do sytuacji wyj¹tkowych, kiedy operacja naprawcza jest poza za-
siêgiem dzia³añ chirurga.

Postêpowanie zachowawcze obejmuje leczenie niewydolno�ci kr¹¿enia z na-
wracaj¹cymi epizodami obrzêku p³uc, arytmii oraz, typowych w obrazie klinicz-
nym, nawracaj¹cych infekcji p³ucnych. Je�li nawet u wyj�ciowo niewydolnego dziec-
ka uzyskujemy stabilizacjê uk³adu kr¹¿enia, nie znaczy to, ¿e leczenie zachowaw-
cze daje trwa³y i pewny efekt kliniczny � jest to leczenie, z oczywistych wzglêdów,
niemal zawsze wspomagaj¹ce, przygotowuj¹ce do interwencji chirurgicznej. Nale¿y
dodaæ, ¿e postêpowanie w tym zakresie jest zbli¿one tak w przypadku stenozy jak
i niedomykalno�ci, za wyj¹tkiem stosowania preparatów naparstnicy, których poda¿
w niedomykalno�ci mitralnej jest bardziej uzasadniona i uznawana jako regu³a.

W sytuacji skojarzenia wady mitralnej z innymi anomaliami dotycz¹cymi
uk³adu kr¹¿enia, taktyka postêpowania musi uwzglêdniaæ drogê najbezpieczniej-
szych dla dziecka etapowych rozstrzygniêæ lub jednorazowej korekcji wszystkich
elementów z³o¿onej wady. Umiarkowane nasilenie skutków wady mitralnej uza-
sadnia podjêcie etapowej korekcji, np. plastyki koarktacji aorty, podwi¹zania
przewodu têtniczego, poszerzenia zwê¿enia zastawkowego aorty lub te¿ zwê¿eñ
w obrêbie ³uku, z cie�ni¹ aorty w³¹cznie, metod¹ chirurgiczn¹ lub te¿ w ramach
nieoperacyjnej interwencji kardiologicznej (porównaj roz. 11, tom I, str. 186). Uzy-
skanie poprawy stanu hemodynamicznego pacjenta ma niekiedy swoje bezpo�red-
nie prze³o¿enie na mo¿liwo�æ bezpiecznego od³o¿enia leczenia chirurgicznego samej
zastawki mitralnej. Co do okre�lenia najkorzystniejszego terminu operacji, domi-
nuje w pe³ni uzasadnione prze�wiadczenie, ¿e im pó�niejsza interwencja odnosz¹-
ca siê do zastawki (je�li tylko zezwala na to stan dziecka), tym wiêksze szanse na
unikniêcie lub radykalne od³o¿enie terminu potencjalnej reoperacji. Od³o¿enie
w czasie operacji na zastawce mitralnej umo¿liwia, u dziecka nieco starszego
i w sercu o wiêkszych rozmiarach, bardziej precyzyjn¹ plastykê lub wszczepienie
wiêkszej protezy zastawkowej, je�li plastyka okazuje siê niewykonalna. Uzyska-
nie w wyniku zabiegów odtwórczych nawet umiarkowanej poprawy (z pozosta-
wieniem �redniego stopnia niedomykalno�ci), stwarza szansê na dalszy rozwój
dziecka w okresie jego najwiêkszej aktywno�ci wzrostowej z w³asn¹ zastawk¹.
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W przeciwieñstwie do doros³ego, ujemne strony wszczepienia protezy zastaw-
kowej, niezale¿nie od jej charakteru, przewa¿aj¹ nad korzy�ciami. Najwa¿niej-
szym w�ród negatywów jest oczywisty fakt, ¿e proteza nie ro�nie wraz z dziec-
kiem, zatem nieuchronnie bêdzie wymaga³a wymiany. Substytucyjne prowadze-
nie antykoagulacji u dziecka nastrêcza wiêcej trudno�ci ni¿ u cz³owieka dojrza-
³ego a konieczno�æ jej sta³ego kontynuowania jest niekiedy wiêkszym kalectwem
ni¿ samo posiadanie sztucznej zastawki.

8.7.1. Technika operacyjna

Operacjê przeprowadza siê z zastosowaniem ogólnych zasad kr¹¿enia poza-
ustrojowego, z regu³y z u¿yciem umiarkowanej hipotermii 28�30°, za� u dziec-
ka w okresie niemowlêcym, z pog³êbieniem hipotermii do zakresu 25�28°. Nie-
kiedy, je�li wymaga tego z³o¿ony charakter wady, stosuje siê g³êbok¹ hipoter-
miê z zatrzymaniem kr¹¿enia. W przypadku wady mitralnej dba³o�æ o ochronê
miê�nia sercowego okazuje siê niezwykle wa¿na, tym bardziej ¿e ewentualna dys-
funkcja lewej komory w przebiegu pooperacyjnym ma katastrofalne znaczenie
dla niewydolno�ci zastawki mitralnej. Wprowadzenie we wstêpnej fazie zabie-
gu operacyjnego g³owicy ultrasonografu do prze³yku pacjenta umo¿liwia moni-
torowanie funkcji zastawki mitralnej � pocz¹wszy od stanu wyj�ciowego, a¿ do
oceny efektów uzyskanych przez chirurga. Uznaje siê, ¿e echokardiografia prze-
zprze³ykowa powinna stanowiæ rutynowy element wszelkich zabiegów maj¹cych
na celu poprawienie funkcji lewego uj�cia ¿ylnego.

W ka¿dym wieku pacjenta dobr¹ ekspozycjê lewego uj�cia ¿ylnego zapew-
nia ciêcie �ciany lewego przedsionka serca poprowadzone ku ty³owi i równole-
gle do przebiegu przegrody miêdzyprzedsionkowej, wzd³u¿ osi ¿y³ g³ównych.
Doj�cie przezprzegrodowe (przez przegrodê miêdzyprzedsionkow¹) wydaje siê
bardziej uzasadnione w przypadku wspó³istniej¹cej komunikacji miêdzyprzed-
sionkowej oraz konieczno�ci otwarcia prawego przedsionka serca z przyczyn
innych towarzysz¹cych nieprawid³owo�ci, wymagaj¹cych jednoczasowego zaopa-
trzenia (np. nieprawid³owo�ci sp³ywów ¿ylnych).

Postêpowanie chirurgiczne polega najczê�ciej na przywracaniu morfologii
struktur zwi¹zanych z zastawk¹ mitraln¹ do stanu najbardziej zbli¿onego do nor-
my, jednak uznaje siê zasadê, ¿e przywracanie funkcji fizjologicznej przewa¿a
nad przywracaniem kszta³tu. Zasada ta odnosi siê w szczególno�ci do p³atków
zastawki, które np. w zwiêkszonej liczbie mog¹ zapewniaæ równie dobr¹ funk-
cjonalno�æ. Struktury z³¹czone ze sob¹ podlegaj¹ rozdzieleniu (p³atki, miê�nie
brodawkowate � ryc. 5, 6), wyd³u¿one skróceniu (struny �ciêgniste � ryc. 7, 8)
lub splikowaniu (pier�cieñ zastawki, struny, p³atki), elementy dodatkowe za-
burzaj¹ce funkcjê (np. pier�cieñ nadzastawkowy, inne twory w³ókniste pod
p³atkami zastawki) � resekowaniu. Wyciêciu (fenestracji) podlegaj¹ równie¿
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Ryc. 5. Przeciêcie lokalnego zrostu miê�ni brodawkowatych
(opis w tek�cie)

Ryc. 6. Komisurotomia mitralna z równoczesn¹ plastyk¹ miê�nia brodawkowatego

Ryc. 7. Skrócenie strun
�ciêgnistych (opis w tek�cie)

Ryc. 8. Technika skracania nici �ciêgnistych z ich za-
g³obieniem: a) � naciêcie miê�nia brodawkowatego z za-
³o¿eniem szwu zag³abiaj¹cego, b) � zag³abianie nici
podczas doci¹gania szwu, c) � dokoñczenie procedury

a) b)

c)
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Przyjêta w wielu o�rodkach klasyfikacja (tab. 1), wprowadzona przez Car-
pentiera w 1983 roku (35), opieraj¹ca siê na ocenie funkcji zastawki, w du¿ym
stopniu u³atwia chirurgowi wybór metody rekonstrukcji i podpowiada kolejno�æ
dzia³añ. Weryfikacja zastawki sprowadza siê do oceny ruchomo�ci p³atków i apa-
ratu podzastawkowego. Ruchomo�æ ta mo¿e byæ: prawid³owa (I typ), z nadmiern¹
ruchomo�ci¹ p³atków z ich wypadaniem (II typ) lub ograniczon¹ ruchomo�ci¹
p³atków (III typ) (33).

p³etwiaste po³¹czenia pomiêdzy poszczególnymi niæmi �ciêgnistymi, ogranicza-
j¹ce ich podatno�æ (ryc. 9).

I Prawid³owa ruchomo�æ � Rozstrzeñ pier�cienia mitralnego
p³atków � Perforacja p³atków

II Nadmierna ruchomo�æ � Zerwanie nici �ciêgnistej
i wypadanie p³atka � Wyd³u¿enie nici �ciêgnistej
lub p³atków � Zerwanie miê�nia brodawkowatego

� Wyd³u¿enie miê�nia brodawkowatego

III Ograniczona ruchomo�æ � Zro�niêcie p³atków
p³atka lub p³atków � Zro�niêcie spoide³

� Zgrubienie p³atków,
� Zgrubienie nici �ciêgnistych

Tabela 1. Klasyfikacja fizjopatologiczna typu uszkodzenia zastawki wg Carpentiera

Typ Schemat p³atków
w przekroju

Ocena zastawki mitralnej Przyczyna dysfunkcji zastawki

Ryc. 9. Wyciêcie b³oniastego
zrostu pomiêdzy strunami �
�fenestracja� zro�niêtych nici
�ciêgnistych
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Pier�cieñ zastawkowy, z uwagi na swe uwarunkowania anatomiczne, nie mo¿e
byæ poszerzony, bowiem jego umiejscowienie, z wklinowaniem pomiêdzy wa¿-
ne elementy anatomiczne otoczenia, uniemo¿liwia przeciêcie (ryc. 10). S¹ to:
� ga³¹� okalaj¹ca lewej têtnicy wieñcowej od ty³u i boku,
� pier�cieñ zastawki aortalnej od przodu i czê�ciowo od strony prawej,
� przegroda miêdzykomorowa, unaczynienie przegrody, uk³ad przewodz¹cy oraz

wêze³ przedsionkowo-komorowy wraz z jego unaczynieniem � od strony pra-
wej i przodu,

� przegroda miêdzyprzedsionkowa.

Ryc. 10. Schemat anatomii topograficznej
zastawki mitralnej i s¹siaduj¹cych struktur

Kieruj¹c siê takim za³o¿eniem mo¿na uznaæ, ¿e istotnie zbyt w¹ski pier�cieñ
lewego uj�cia ¿ylnego a priori uniemo¿liwia zarówno korekcjê wady jak i wsz-
cze-pienie protezy zastawkowej i dalsze postêpowanie chirurgiczne mo¿e odno-
siæ siê jedynie do technik polegaj¹cych na ca³kowitej rezygnacji z tego uj�cia (po-
stêpowanie zgodne z za³o¿eniami Fontana). Z kolei g³êboki niedorozwój wa¿nych
elementów odpowiedzialnych za domykalno�æ, przy odpowiednim pier�cieniu
zastawkowym � kwalifikuje wy³¹cznie do wszczepienia protezy zastawkowej
i ¿adne próby poprawienia funkcji nie przynios¹ dobrego efektu.

8.7.1.1. Leczenie operacyjne wrodzonej patologii p³atków i spoide³

Zwê¿enie ograniczone do spoide³ wymaga ostro¿nego naciêcia (ryc. 11).
Zadaniem chirurga jest staranna ocena aparatu zastawkowego w okolicy spoide³,
bowiem zwê¿enie wrodzone, nieporównywalnie bardziej ni¿ w przypadku wady
nabytej, grozi odciêciem równie¿ nieprawid³owo przyczepiaj¹cych siê nici �ciê-
gnistych lub nawet, przy skróceniu nici � odciêcia miê�ni brodawkowatych.
W za³o¿eniu komisurotomia powinna skutkowaæ powiêkszeniem przedniego p³at-
ka (bez zaburzania jego funkcji i w miarê mo¿liwo�ci bez przemieszczenia przy-
czepów nici), z efektywnym, a nie zaburzaj¹cym koaptacji zwiêkszeniem central-
nego otwarcia (26). Jak ju¿ podano poprzednio, wrodzone zwê¿enie uj�cia wspó³-
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otworu z zastosowaniem ³atki (ryc. 13 a,b), najlepiej pobranej z worka osierdzio-
wego pacjenta, rzadziej z innych materia³ów zastêpczych. Kolejnym wreszcie
mo¿liwym rozwi¹zaniem jest, w przypadku perforacji p³atka tylnego, wyciêcie
jego fragmentu w miejscu perforacji (ryc. 13 b).

Podobnym zasadom postêpowania podlega perforacja przedniego p³atka o ja-
trogennym charakterze � powsta³a jako powik³anie np. podczas nierozwa¿nego
oddzielania pier�cienia tworz¹cego zwê¿enie podaortalne od p³atka przedniego

istnieje czêsto z nieprawid³owo�ciami aparatu podzastawkowego, przeto równo-
czesne rozdzielenie p³atków, miê�ni brodawkowatych (ryc. 6), czy te¿ wyd³u¿e-
nie nici �ciêgnistych mo¿e okazaæ siê nieodzowne.

Zupe³nie wyj¹tkowo spotykane w wieku dzieciêcym nabyte zwê¿enie uj�cia
na pod³o¿u reumatycznym mo¿e wymagaæ prostej komisurotomii (�na otwarto�),
je�li proces zapalny nie doprowadzi³ do uszkodzenia samych p³atków zastawki.

Wrodzona perforacja p³atka przy niewielkich jej rozmiarach wymaga proste-
go zaszycia, poprzez za³o¿enie szwów na podk³adkach wzmacniaj¹cych z Teflo-
nu, Dakronu lub w³asnego osierdzia (ryc. 12), przy nieco wiêkszych rozmiarach

Ryc. 11. Przeciêcie zro�niêtego spoid³a

Ryc. 12. Perforacja przedniego p³atka
u jego podstawy, zaopatrywana pojedyn-
czymi szwami na podk³adkach. Otwór
o �rednicy ponad 3 mm lub/i zlokalizo-
wany blisko wolnego brzegu p³atka
kwalifikuje siê do zamkniêcia ³atk¹
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zastawki mitralnej. Natomiast uszkodzenie p³atka w przebiegu przebytego procesu
zapalenia wsierdzia stwarza potrzebê kompleksowej oceny zniszczeñ a pozostawie-
nie takiej zastawki po przeprowadzeniu jej naprawy wymaga wielkiej rozwagi i mo¿-
liwe jest w sytuacji ca³kowitego wyleczenia procesu zapalnego i pe³nego prze�wiad-
czenia chirurga (potwierdzonego �ródoperacyjnym badaniem echokardiograficznym
przezprze³ykowym) o dobrym rokowaniu co do jej funkcji na przysz³o�æ.

Operacja naprawcza niedomykalno�ci zastawkowej spowodowanej wrodzo-
nym rozszczepem p³atka (ang. cleft), jest w praktyce najprostszym i naj³atwiej-
szym zabiegiem korekcyjnym dotycz¹cym lewego uj�cia ¿ylnego. Rozszczep
u niemowl¹t i ma³ych dzieci zszywamy pojedynczymi, materacowymi szwami
Prolene� 6�0 (ryc. 14), wzmocnionymi u dziecka starszego (w wieku szkolnym)
niewielkimi podk³adkami. Nale¿y przestrzec, ¿e podk³adki ze sztucznego two-
rzywa za³o¿one na cienki i delikatny p³atek zastawki niemowlêcej, mog¹ spo-
wodowaæ jego niepotrzebne usztywnienie i w efekcie przyspieszony proces
w³óknienia � z finalnym pogorszeniem funkcji. Zbyt radykalne zszycie rozszcze-

Ryc. 13. Przyk³ady dwóch ró¿nych perforacji; a � perforacja przedniego p³atka o kszta³cie kwa-
lifikuj¹cym siê do zamkniêcia ³atk¹ oraz tylnego, kwalifikuj¹ca siê do wyciêcia fragmentu p³atka,
b � przedni p³atek zaopatrzony ³atk¹ z worka osierdziowego, w zakresie tylnego p³atka wykonana

�czworok¹tna� resekcja

Ryc. 14. Rozszczep przedniego p³atka zszywany
pojedynczymi szwami (opis w tek�cie)
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pu, a¿ do linii wolnego brzegu p³atka zastawki, mo¿e spowodowaæ nadmierne
napiêcie p³atka, ograniczenie jego mobilno�ci i w konsekwencji objawy zwê¿e-
nia uj�cia. Tote¿ o wiele w³a�ciwszym jest pozostawienie koñcowego odcinka
rozszczepu (1�3 mm) bez zszywania, uprzednio sprawdziwszy uzyskany efekt
domykalno�ci pod kontrol¹ wzroku, poprzez wype³nienie lewej komory roztwo-
rem soli fizjologicznej � podawanej energicznie strzykawk¹ przez �wiat³o zastaw-
ki. Umiarkowana niedomykalno�æ koñcowego odcinka cleftu okazuje siê w prak-
tyce klinicznej mniejsz¹ szkod¹ ni¿ wytworzenie stenozy. Dodatkowym niebez-
pieczeñstwem zwi¹zanym z technik¹ zszywania rozszczepu, jest mo¿liwo�æ
�wybrania� szwem nici �ciêgnistych przyczepiaj¹cych siê w pobli¿u oraz skró-
cenie ich po zawi¹zaniu szwu, w konsekwencji obni¿enie p³atka i ograniczenie
jego ruchomo�ci. Rutynowym sprawdzianem skuteczno�ci plastyki rozszczepu,
jak i w innych przypadkach plastyki mitralnej, jest ocena w przezprze³ykowej
�ródoperacyjnej echokardiografii � po wszczêciu czynno�ci serca.

Fragment p³atka tylnego, sprawiaj¹cy wra¿enie dodatkowej lub nadmiernie
rozci¹gniêtej tkanki, równocze�nie bezwarto�ciowej, bowiem nie podpartej sto-
sownymi niæmi �ciêgnistymi (odcinkowy brak lub zerwanie nici), mo¿e zostaæ
wyciêty lub splikowany. Linia ciêcia przy wycinaniu takiego fragmentu powin-
na przypominaæ czworok¹t (ang. quadrangular resection), z zachowaniem k¹tów
prostych (ryc. 15 a�c). Wyciêcie klinowe mog³oby bowiem spowodowaæ pozo-
stawienie nadmiernie wyd³u¿onej podstawy p³atka i zniwelowaæ efekt plastyki.

Ryc. 15. Plastyka �czworok¹tna� (ang. quadrangular
resection) tylnego p³atka (opis w tek�cie), a � linia prze-
rywana okre�la zakres ciêcia, b � po wyciêciu zmienio-
nego fragmentu p³atka � zespalanie pojedynczymi szwa-
mi, c � stan po zespoleniu

a) b)
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