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Odlegle obserwacje po zabiegu przezskornego
zamkniecia duzej przetoki watrobowej
u dziecka po operacji Fontana

Long term follow-up after percutaneous closure of a major
intrahepatic fistula in the child after Fontan operation
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Abstract

Authors present a child with right isomerism and complex cyanotic heart defect, after Fontan
operation. At the age of 5 years the child underwent emergency percutaneous closure of a major
intrahepatic veno-venous fistula by Amplatzer Septal Occluder (ASO). (Folia Cardiol. 2004;

11: 961-965)

heterotaxy syndrom, Fontan operation, intrahepatic fistula

Wstep

Zespol heterotaksji, weze$niej okre§lany jako
situs ambiguus, oznacza lokalizacje narzadow we-
wnetrznych jamy brzusznej i klatki piersiowej inng
niz prawidlowa lub odwrocona. W wiekszoS$ci przy-
padkow zespolom heterotaksji towarzysza zlozone
wady serca. W zespole prawostronnego izomery-
zmu zyla gtéwna dolna biegnie obok aorty po tej
samej (lewej lub prawej) stronie kregostupa, a cze$¢
zyl systemowych moze uchodzié¢ bezposrednio do
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przedsionka systemowego. Natomiast w prawo-
stronnym izomeryzmie najczestsza wadag serca
(90% przypadkow) jest catkowity kanal przedsion-
kowo-komorowy, w tym réwniez kanal niezbalan-
sowany [1]. Niedorozwoj jednej z komor uniemoz-
liwia dwujamowg korekcje kardiochirurgiczna.
U tych chorych mozliwe jest natomiast leczenie
operacyjne metoda Fontana. Z kolei anomalie poto-
zenia zyly gtownej dolnej oraz sptywu zyt watrobo-
wych moga wymagac modyfikacji techniki operacyj-
nej. W celu zmniejszenia ryzyka enteropatii wysie-
kowej 1 utraty biatka w niektorych przypadkach
wykonuje sie fenestracje pomiedzy kanalem zyt
systemowych a przedsionkiem zyt ptucnych lub
wyklucza sie cze$¢ zyt watrobowych z krazenia fon-
tanowskiego. W sytuacjach takich réznica ci$nien
miedzy wysokociS$nieniowym splywem zyl syste-
mowych a niskoci$nieniowym splywem zyl ptuc-
nych moze prowadzi¢ do powstawania przetok na-
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czyniowych w obrebie watroby. Narastajacy prze-
ciek prawo-lewy przez przetoki watrobowe niwe-
czy korzystny efekt operacji Fontana, powodujac
wzrost sinicy 1 hipoksemii.

W niniejszej pracy przedstawiono przypadek
dziecka po operacji Fontana, u ktéorego w wieku
5 lat w trybie pilnym zamknieto ogromna przetoke
watrobowa za pomoca implantu Amplatzer Septal
Occluder (ASO). Szczegblowy sposob postepowania
w takim trudnym 1 rzadkim przypadku opisali juz
inni autorzy [2]. Nadal jednak nie poznano odlegtych
loséw nielicznych pacjentéw po tego typu terapii,
co jest przedmiotem niniejszego doniesienia.

Opis przypadku

Chlopiec w wieku aktualnie 10 lat, z dekstro-
kardia, zespolem heterotaksji (z izomeryzmem pra-
wostronnym oraz watroba usytuowana w linii po-
Srodkowej ciala), catkowitym kanalem przedsionko-
wo-komorowym, catkowitym nieprawidiowym
sptywem zy! plucnych do lewostronnie potozonego
przedsionka zyl systemowych, niezgodnymi pola-
czeniami komorowo-naczyniowymi, a takze zweze-
niem zastawki tetnicy plucnej pozostaje pod opieka
oSrodka autoréw od okresu noworodkowego.

W 19. miesiacu zycia dziecka, z powodu nara-
stania objawow hipoksemii — 69-procentowe wy-
sycenie krwi tlenem (Sa0,) — wykonano prawo-
stronne zespolenie systemowo-plucne Blalock-
-Taussig gore-tex 5 mm, uzyskujac poprawe stanu
klinicznego 1 wzrost Sa0, do 86%. Ponowne pogor-
szenie stanu dziecka (Sa0, — 56%) wystapito, kie-
dy dziecko byto w wieku 3 lat 1 8 miesiecy. W wy-
konanym wowczas badaniu cewnikowania serca
wykazano zamkniecie prawostronnego zespolenia
Blalock-Taussig — w trybie pilnym wykonano za-
bieg operacyjny metoda hemi-Fontana: zespolono
obie tetnice plucne z géornym pietrem prawego
przedsionka; podzial prawego przedsionka na pietra
wykonano przy uzyciu taty z homograftu ptucnego).
Uzyskano dobry efekt kliniczny zabiegu i wzrost
Sa0, do 83%. Po 7 miesiacach od pierwszego etapu
operacji Fontana wykonano planowe cewnikowanie
serca z dostepu przez zyle szyjna lewa, na podsta-
wie ktorego potwierdzono prawidlowe ci$nienie
w tozysku naczyn ptucnych oraz prawidiowe wymia-
ry gatezi ptucnych. Nie przeprowadzono wowczas
angiograficznej oceny splywu zyt watrobowych (nie
jest to rutynowo wykonywana projekcja). Dobre
warunki hemodynamiczne i1 prawidlowa anatomia
tetnic plucnych umozliwily wykonanie drugiego
etapu operacji Fontana: splyw z zyly gléwnej dol-
nej skierowano do gornego pietra prawego przed-

sionka za pomoca faty homograftowe;j z fenestracja.
W okresie pooperacyjnym wystapily powiklania:
stwierdzono przesiek do oplucnej, ktéry odbarczo-
no za pomoca punkcji. Pacjenta wypisano ze szpita-
la w stanie dobrym, z Sa0, wynoszacym 89%.

Podczas dalszej obserwacji ambulatoryjne;j
u chlopca stwierdzono ponowne, systematyczne ob-
nizanie sie Sa0, do 66-75%. Pacjenta w wieku 5 lat
1 6 miesiecy ponownie przyjeto do kliniki autorow.
W celu wyja$nienia przyczyn narastania sinicy wy-
konano cewnikowanie serca, na podstawie ktorego
rozpoznano wowczas przetoki Iaczace zyle wrotng
z zytami watrobowymi: selektywne wstrzykniecie
do prawej zyly watrobowej, wiaczonej do krazenia
fontanowskiego wykazalo jej znaczne poszerzenie
(20 mm $rednicy) i1 polaczenie przez sie¢ naczyn
krazenia obocznego z inng zyla watrobowa, o podob-
nych wymiarach, uchodzaca bezposrednio do przed-
sionka zyt ptucnych (ryc. 1). Pacjenta zakwalifiko-
wano do planowego zabiegu operacyjnego skiero-
wania prawe] zyly watrobowej do Kkrazenia
fontanowskiego.

Przed planowa operacja nastapilo gwaltowne
pogorszenie sie stanu chorego ze znaczng sinicg
(5a0,— 50-62%) oraz wystapily objawy prawoko-
morowej niewydolno$ci serca, podjeto wiec decy-
zje o wykonaniu cewnikowania interwencyjnego

Rycina 1. Selektywna angiografia prawej zyty watrobo-
wej. Naczynie szerokosci 20 mm (VF, venous fistula)
dzieli sie w watrobie na liczne przetoki (F, fistulas), tacza-
ce sie ponownie w szerokg zyte watrobowa (HV, hepa-
tic vein) uchodzacg nad przepong do przedsionka zyt
ptucnych; IVC (inferior vena cava) — zyta gtéwna dolna

Figure 1. Selective right hepatic vien angiography. The
venous fistula (VF), 20 mm of diameter, has many intra-
hepatic branches (F), rejoining into a wide hepatic vein
(HV), draining over the diaphragm into pulmonary right
atrium; IVC — inferior vena cava
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1 proby przezskérnego zamkniecia przetoki w obre-
bie watroby, odpowiedzialnej za efekt podkradania.

Podczas cewnikowania wykonano balonowa
probe okluzyjna: prawa zyle watrobowa zamknieto
czasowo (15 min) od strony zyly gidwnej dolnej
27-milimetrowym balonem OBW (Meditech), uzy-
skujac wzrost saturacji krwi systemowej z 50% do
77%. Za pomoca cewnika JL 4 F wykonano arterio-
grafie tetnicy nerkowej prawej, a nastepnie cewni-
kiem PIG 5 F — aortografie na poziomie odejScia
tetnic watrobowych. Nie wykazano polaczenia zyl-
nych naczyn trzewnych z kanalem przetoki watro-
bowej. W zwiazku z pozytywnym efektem balonowe;j
proby okluzyjnej zamknieto implantem Amplatzer
Septal Occluder (ASO) 27-milimetroéw Swiatlo niepra-
widlowo poszerzonej zyly od jej ujScia od strony le-
wostronnej zyly giownej dolnej do miejsca podziatu
na liczne przetokowate naczynia na okolo 5-centy-
metrowym odcinku. Po odiaczeniu implantu w kon-
trolnej grafii zyly glownej dolnej wykazano niewiel-
ki resztkowy przeciek przez proksymalne odgalezie-
nia przetoki (ryc. 2). Zabieg przebiegal bez powiklan.

Bezposrednio po zabiegu stwierdzono wzrost
Sa0, do 80%. W kolejnych dniach obserwowano
zdecydowana poprawe stanu dziecka i ustapienie
objawow niewydolno§ci serca. W 5. dobie po zabie-
gu w stanie dobrym pacjenta wypisano ze szpitala.
W ciagu 4 lat stan chtopca byt do§¢ dobry, warto§é
Sa0, utrzymywala sie powyzej 75%. Po 3 latach
1 10 miesigcach od interwencyjnego cewnikowania

Rycina 2. ASO wprowadzony od strony lewej zyty szyj-
nej i otwarty w szerokim naczyniu (VF, venous fistula);
IVC (inferior vena cava) — zyta gtéwna dolna

Figure 2. ASO introduced via left carotid vein and de-
ployed in the venous fistula; IVC — inferior vena cava

zaobserwowano ponowne obnizenie sie warto$ci
Sa0, do 66-75%.

Kolejne cewnikowanie wykonano po 4 latach
od zamkniecia przetoki implantem ASO. Przepro-
wadzono flebografie zyly gtownej dolnej, w ktorej
wykazano powolny przeplyw Srodka kontrastujace-
go do Srodprzedsionkowego kanatu zyl systemo-
wych polozonego po stronie lewej. Cze$¢ kontra-
stu przez nowo powstale przetoki Srodwatrobowe
przeptywala do przedsionka zy! plucnych (ryc. 3).
Uwidoczniono cien ASO w rzucie prawego plata
watroby. Nastepnie wykonano arteriografie i pomia-
ry ciSnien w galteziach tetnicy plucnej, stwierdza-
jac ich prawidiowe wymiary oraz ci$nienie w ozy-
sku ptucnym, a takze sptyw zyt ptucnych do przed-
sionka zlokalizowanego po stronie lewej; nie
zobrazowano przetok naczyniowych w obrebie piuc.
Za pomoca flebografii zyly glownej gornej potwier-
dzono prawidlowy naptyw do ptuc w krazeniu Fon-
tana oraz cofanie sie czeSci Srodka cieniujagcego do
zyly nieparzystej lewe].

Poniewaz w ciagu kilkuletniej obserwacji
stwierdzono otwieranie sie kolejnych przetok
W obrebie watroby pomiedzy wysokoci$nieniowym
splywem zyly gléwnej dolnej a niskoci§nieniowym
uktadem zyt watrobowych, ustalono, ze jedyna me-
toda leczenia powinien by¢ zabieg kardiochirurgicz-

.

Rycina 3. Angiografia zyty gtéwnej dolnej (IVC). Widocz-
ne liczne nowe przetoki (NF), przedsionek zyt systemo-
wych (SVA) i ASO zamykajgcy poprzednio rozpoznang
przetoke zylng (VF)

Figure 3. Angiographic image of inferior vena cava
(IVC). Multiple new fistulas (NF), systemic veins atrium
(SVA) and ASO closing the formerly diagnosed fistula
are visible (VF)
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ny skierowania sptywu zyt watrobowych do kraze-
nia fontanowskiego. Ze wzgledu jednak na dos¢
dobry stan chtopca, niewielkie objawy niewydolno-
§ci serca, a takze przypuszczalne trudno$ci tech-
niczne zwiazane z kolejna operacja (liczne zrosty
w obrebie klatki piersiowej) zabieg operacyjny jesz-
cze odroczono.

Dyskusja

Wylaczenie zyl watrobowych z krazenia fonta-
nowskiego moze prowadzi¢ do powstawania przetok
zarOwno w obrebie watroby, jak 1 w obrebie pluc.
CzesSciej przetoki naczyniowe stwierdza sie w plu-
cach, natomiast rzadziej w watrobie [2—4]. Za powsta-
wanie przetok odpowiedzialna jest przede wszystkim
roznica ci$nien pomiedzy sptywem zyl systemowych
a splywem zyt watrobowych do przedsionka zy1 ptuc-
nych, co z kolei zalezy od gradientu ciSnief w kapi-
larach ptucnych. Powstawanie przetok w obrebie ptuc
wiaze sie takze z innymi mechanizmami. Krew zylna
z zyt watrobowych zawiera prawdopodobnie substan-
cje wazokonstrykcyjne oraz hamujace wazodylatacje,
dlatego wykluczenie naplywu z zyt watrobowych do
krazenia plucnego moze sprzyjaé powstawaniu prze-
tok naczyniowych takze w ptucach [5].

Postepowanie w przypadku powstania przetok
w obrebie watroby moze obejmowac:

— kierowanie splywu z zyt watrobowych do kra-
zenia fontanowskiego. Technika tych opera-
¢ji moze polegac na wykonaniu tunelu z gore-
-texu lub osierdzia wlasnego, taczacego zyly
watrobowe z tetnicami ptucnymi, polaczeniu
zyl watrobowych z zyla nieparzysta z wyko-
rzystaniem fragmentu tkanki przedsionka lub
polaczeniu odej$cia zyl watrobowych z zylia
glowna gorng z uzyciem fragmentu wolnej Scia-
ny prawego przedsionka [4-7]. W odleglym
okresie pooperacyjnym moga jednak wystapié
powiklania zatorowe w obrebie wytworzonych
polaczen [8];

— chirurgiczne podwiazanie przetok w watrobie,
ktore takze nie wyklucza mozliwoS$ci otwiera-
nia sie nowych przetok [9];

— przezskorne zamykanie przetok: urzadzeniem
typu coil— mozliwe jest to tylko w przypadku
nieduzych ich rozmiaréw [3] lub przy uzyciu

ASO, tak jak u opisywanego chorego [2], a tak-
ze W innym opisywanym uprzednio przypadku
[10]. Warto podkreslic, ze w piSmiennictwie nie
znaleziono prac dotyczacych obserwacji odle-
glych po tego typu leczeniu kazuistycznych
przypadkow.

Doswiadczenie autorow niniejszej pracy wska-
zuje, ze zamkniecie przetok z pozostawieniem sply-
wu zyl watrobowych do prawego przedsionka wia-
ze sie z ryzykiem otwierania sie kolejnych patolo-
gicznych polaczen naczyniowych w obrebie watroby,
co wystapito takze w przypadku chorego opisywa-
nego przez autorow. Na mozliwo$¢ takich kompli-
kacji wskazywali juz wcze$nie] specjaliSci konsul-
tujacy pacjenta (prof. Mullins, Huston, prof. Stark,
Londyn). Jednak decyzje o przezskérnym zamknie-
ciu przetok w opisywanym przypadku podjeto
w sytuacji gwaltownego pogorszenia sie stanu
dziecka, gdy zabieg operacyjny wiazal sie z duzym
ryzykiem $miertelnoSci.

Whnioski

1. U pacjentéow z zespolem heterotaksji z towa-
rzyszacymi zlozonymi wadami serca przed
kwalifikacja do ewentualnej jednokomorowe;j
operacji paliatywnej konieczne jest dokiadne
zobrazowanie splywu z zyt watrobowych w celu
unikniecia ich przypadkowego wylaczenia
z krazenia fontanowskiego.

2. Ze wzgledu na mozliwo$¢ powaznych komplika-
¢ji zwigzanych z rozwojem przetok naczyniowych
w obrebie watroby lub ptuc, ewentualne korzy-
§ci wynikajace z celowego wylaczenia zyt wa-
trobowych ze splywu zyl systemowych wy-
magaja indywidualnej analizy w kazdym przy-
padku.

3. Przezskorne zamkniecie przetok naczynio-
wych w watrobie moze by¢ doraznym zabie-
giem ratujacym zycie u chorych, ktérych
ciezki stan ogdlny stwarza duze ryzyko ope-
racji kardiochirurgicznej w krazeniu poza-
ustrojowym, jednak nalezy pamietac, ze moze
nastapi¢ otwieranie kolejnych przetok, co
wiaze sie z ryzykiem niepowodzenia lub
zmniejszenia poczatkowo dobrego efektu ta-
kiej interwencji.
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Streszczenie

W niniejszej pracy przedstawiono przypadek dziecka z izomeryzmem prawostronnym, zlozong
siniczq wadq serca, po operacji Fontany, u ktorego w trybie pilnym zamknieto w wieku 5 lat
ogromngq przetoke watrobowq za pomocq implantu Amplatzer Septal Occluder. (Folia Car-

diol. 2004; 11: 961-965)
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