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Pacjenci po operacji Fontana

Definicja. Operacja Fontana jest zabiegiem palia-
tywnym, wykonywanym u chorych z sercem jednoko-
morowym (anatomicznie lub czynno$ciowo) i polega na
polaczeniu zyt systemowych z tetnicg ptucna. Klasycz-
ny zabieg wprowadzono pierwotnie w celu leczenia
atrezji zastawki trojdzielnej, nastepnie rozszerzono
wskazania o serce jednokomorowe, wspolng komore
1 niektore ciezkie, zlozone wady serca.

Wedtug Choussata kryteria kwalifikujace do
klasycznej operacji Fontana obejmuja:

— rytm zatokowy;

— prawidiowa anatomie zy! gtownych;

— prawidlowa anatomie prawego przedsionka;

— prawidlowy naczyniowy op6r plucny;

— S$rednie ci$nienie w tetnicy plucnej ponizej
15 mm Hg;

— prawidlowy wymiar pierScienia plucnego (> 75%
pierScienia aortalnego);

— prawidlowa funkcje komory systemowej
(EF > 50%);

— szczelng lewa zastawke przedsionkowo-komo-
rowa.

Zespolenia zyl systemowych z tetnica
plucna obejmuja techniki:

— bezposredniego polaczenia przedsionkowo-
plucne;

— przy uzyciu sztucznego polaczenia (tzw. kon-
duitu), najczeSciej homograftu (potaczenie
przedsionkowo-plucne);

— przez konduit 1aczacy prawy przedsionek ze
szczatkowa prawa komora z wykorzystaniem
komory (polaczenie przedsionkowo-komorowe);

— bezposredniego zespolenia zyl systemowych
z tetnica plucng (polgczenie zylno-ptucne):

* przez tunel w prawym przedsionku;
* z ominieciem przedsionka przez
zewnatrzsercowy konduit.

Zaburzenia morfologiczne i czynno§ciowe.
Operacja likwiduje centralna sinice, ale nie przywra-
ca prawidiowej anatomii serca. Po operacji nie po-
winno by¢é zwezenia na zadnym poziomie pomiedzy
uktadem zyl systemowych a tetnica ptucng. Bezpo-
Srednio po zabiegu wzrasta ci$nienie w ukladzie zyt
systemowych, prowadzac do objawow zastoju
przedsercowego (hepatomegalii, przesiekow, obrze-
kow). Polaczenie prawego przedsionka z tetnicg
plucna prowadzi do jego znacznego poszerzenia

1 przerostu, co powoduje zwolnienie przeplywu, za-

st6j krwi 1 sprzyja powstaniu skrzeplin, przedsion-

kowych zaburzen rytmu, szczegblnie trzepotania
przedsionkow.

Do najczestszych odleglych powiklan
naleza:

1. Zaburzenia rytmu serca:

— trzepotanie lub migotanie przedsionkOw — wy-
stepowanie wzrasta w miare uptywu czasu od
zabiegu. Tachyarytmia przedsionkowa zazwy-
czaj powoduje znaczne pogorszenie wydolno-
§ci serca. Nalezy dazyc¢ do usuniecia ewentu-
alnej przyczyny (zwezenia miedzy prawym
przedsionkiem a tetnicami ptucnymi, resztko-
wego przecieku wewnatrzsercowego) 1 przy-
wrobcenia rytmu zatokowego.

— blok przedsionkowo-komorowy — pojawia sie
w odleglym czasie po zabiegu.

2. Powiklania zakrzepowo-zatorowe:

— zwiazane z migotaniem lub trzepotaniem
przedsionkow lub ze zwolnionym przeplywem
krwi w ukladzie zyl systemowych i prawego
przedsionka;

— zalezne od zaburzen ukladu krzepniecia.
3. Enteropatia powodujaca utrate bialka przez
przewod pokarmowy (PLE, protein losing enteropa-
thy) wystepuje u okoto 10% pacjentéw po operacji typu
Fontana, czeSciej operowanych z powodu wspodlne;j ko-
mory, rzadziej z powodu atrezji trojdzielnej, z 5-let-
nim przezyciem od momentu rozpoznania miedzy
46-59%. Podwyzszone ci$nienie zylne z nakladajaca
sie komponenta prawdopodobnie immunologiczng
1zapalng (limfangiektazja jelitowa) jest odpowiedzialne
za to powiklanie. Wiazg sie z tym, wynikajace z hipo-
proteinemii 1 hipoalbuminemii, obrzeki obwodowe,
przesieki do jam ciala oraz infekcje.

4. Postepujaca dysfunkcja komory, bedaca ra-

czej akceptowanym, odleglym nastepstwem lecze-

nia operacyjnego.

5. Zaburzenia czynno$ci watroby.

6. Ucisk prawej zyly plucnej — spowodowany

powiekszeniem prawego przedsionka 1 przemiesz-

czeniem w lewo laty wewnatrzprzedsionkowe;.
Wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie.

Kazdy pacjent wymaga regularnej specjalistycznej

kontroli kardiologicznej co najmniej raz w roku,

ktora, oprocz starannego badania podmiotowego
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1 przedmiotowego, ze zwroceniem uwagi na obec-
no$¢ centralnej sinicy 1 jej ewentualne narastanie
(ocena hematokrytu, pulsoksymetria) obejmuje:
— badanie elektrokardiograficzne;

— monitorowanie EKG metoda Holtera;

— badanie radiologiczne klatki piersiowej;

— pelne echokardiograficzne badanie przezklatko-
we dokumentujace kurczliwo$§¢ komory systemo-
wej, przeplyw na poziomie zespolenia, morfolo-
gie 1 czynno$§¢ zastawki przedsionkowo-komoro-
wej, ewentualny resztkowy przeciek i skrzepliny
w prawym przedsionku;

— badania laboratoryjne czynnoS§ci watroby, ne-
rek, stezenie bialka calkowitego 1 albumin,
a w przypadku niskiego stezenia — oznacze-
nie klirensu «;-antytrypsyny w stolcu, ktory
wzrasta w przypadku enteropatii.

W niektorych przypadkach moze byé konieczne:
— kontrastowe badanie echokardiograficzne

w wypadku przecieku;

— echokardiograficzne badanie przezprzelykowe
w celu uwidocznienia morfologii zespolen
1 przeplywu, wykluczenia albo potwierdzenia
obecnosci skrzepliny, szczelno§é zastawki
przedsionkowo-komorowej;

— cewnikowanie serca, jezeli poprzednie badania
nie daly jednoznacznej odpowiedzi. Juz niewiel-
ki gradient przez zwezenie (rzedu 2-3 mm Hg)
W tego typu operacji moze istotnie uposledzaé
krazenie typu Fontana.

Wskazania do leczenia zabiegowego i za-
chowawczego. U kazdego pacjenta po operacji za-
leca sie leczenie antyagregacyjne. Udokumentowa-
ne arytmie przedsionkowe, fenestracja oraz posze-
rzenie prawego przedsionka ze spontanicznym
kontrastem uzasadniaja stale leczenie przeciwza-
krzepowe:

— resztkowy przeciek miedzyprzedsionkowy po-
wodujacy sinice — zamkniecie interwencyjne
(okluderem) lub operacyjnie;

— istotna niedomykalno$c¢ zastawki przedsionko-
wo-komorowej — leczenie chirurgiczne;

— zwezenie zespolenia — leczenie interwencyj-
ne (angioplastyka balonowa z uzyciem stentu

lub bez niego), leczenie chirurgiczne, wymia-

na homograftu (o ile byt uzyty) z powodu de-

generacji;

— rozwodj kolaterali zylnych lub nieprawidiowych
polaczen plucnych tetniczo-zylnych — za-
mkniecie przezzylne kolaterali lub wytworze-
nie przetoki tetniczo-zylnej;

— niewydolno§¢ komory systemowej — ocena
przyczyn niewydolnosci, wykluczenie zwezenia
zy! ptucnych, zwezenia zespolenia, przecieku,
niedomykalno$ci zastawki przedsionkowo-ko-
morowej; terapia lekami odcigzajacymi komore
— diuretyki, naparstnica, inhibitory konwertazy
angiotensyny, rozwazenie przeszczepu serca;

— istotne zaburzenia rytmu — rozwazenie zamia-
ny polaczenia Fontana na bezpo$rednie pola-
czenie systemowo-plucne bocznym pozaserco-
wym tunelem z ominieciem przedsionka, abla-
cja przezzylna;

— enteropatia z utrata bialka — potwierdzenie
zwiekszonego klirensu a;-antytrypsyny w stol-
cu — zastosowanie diety wysokobialkowe;j
z wykluczeniem diugotancuchowych kwasow
ttuszczowych, podawanie oleju NCT; usuniecie
potencjalnego zwezenia w zespoleniu Fontana;
leczenie heparyng przez co najmniej 4—6 tygo-
dni, wytworzenie fenestracji w przegrodzie
przedsionkowej, rozwazenie przeszczepu serca;

— zwezenie zyl plucnych — interwencyjne posze-
rzenie zyl ptucnych.

Wyniki leczenia, rokowanie po leczeniu.
Rokowanie jest ostrozne ze wzgledu na duza licz-
be powiklan, gorszg jakoS¢ zycia w porownaniu
z innymi zabiegami. Przezycie 10-letnie ocenia sie
na 60-80%. Piecioletnie przezycie po wystapieniu
enteropatii zmniejsza sie do 50%. Reoperacje sa
obarczone bardzo duza $miertelno$cia, w entero-
patii nawet do 75%, ale moga przyczynic sie do
ustapienie PLE. Najczestsza przyczyna zgonu po
operacjach typu Fontana jest niewydolno$¢ serca,
arytmie przedsionkowe, reoperacje i objawy ente-
ropatii.

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsier-
dzia. Jest wymagana.
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