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Zespol Fallota wspolistniejacy z calkowitym
kanalem przedsionkowo-komorowym u dzieci.
Badanie kliniczne oraz pomocnicze w ocenie
przed- 1 pooperacyjnej
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Tetralogy of Fallot associated with complete atrioventricular canal in children.
Clinical and diagnostic aspects in pre- and postoperative evaluation

The aim of the study: The purpose of the study was an analysis of clinical features,
diagnostic methods, surgical procedures and postoperative follow-up in patients (pts) with
tetralogy of Fallot (TOF) concomitant with complete atrioventricular septal defect (AVC).

Material and methods: Between 1982 and 2000, 17 pts with TOF and AVC aged from
1 day to 9 years were hospitalized. In this group there were 11 pts with Down syndrome. All of
them were subjected to physical examinations, blood analysis, ECG, chest X-ray and
echocardiographic study. Additionally, in 8 pts we performed catheterization.

Results: There was no evidence in physical examination, ECG and chest X-ray for
a differential diagnosis of Rastelli types of AVC. No differences in results of clinical studies
were observed in children with and without Down syndrome. The ECG revealed right axis
deviation in 12 pts, and left in 5 pts. In all cases moderate cardiac enlargement and decreased
pulmonary blood flow were noted. The final diagnosis was made by echocardiography. All 17
pts had infundibular stenosis, and 3 had hypoplastic pulmonary arteries. Two of them needed
prostaglandins. Thirteen pts had Rastelli type ,,C” defect and 4 (with Down syndrome) had
type ,,A”. Ten patients had undergone prior palliative shunt procedures. Seven had a total
repair of complete AVC and TOE, and one had Fontan procedure. There were two deaths in the
earl postoperative period, and one at follow-up, that was related to complications after Fontan
re-operation. All survivors are currently in a good condition, however one patient is waiting
for re-operation due to residual VSD and mitral stenosis.

Conclusions: The anomaly remains a diagnostic and surgical challenge, however, good re-
sults can be obtained if the pulmonary arteries anatomy is proper, and the anomaly is appro-
priately diagnosed and repaired. (Folia Cardiol. 2001; 8: 453—-459)
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Zespot Fallota (TOF, fetralogy of Fallot) w skoja-
rzeniu z catkowitym kanalem przedsionkowo-komo-
rowym (AVC, canalis atrioventricularis communis)
jest rzadko stwierdzang nieprawidlowoScia. Catkowi-
ty kanal przedsionkowo-komorowy wystepuje u oko-
o 1,5-2% pacjentow z TOF, natomiast wediug ma-
teriatu z Mayo Clinic, TOF wystepowal u 8% dzieci
z rozpoznanym AVC. Powyzsza wada czesto kojarzy
sie z zespolem Downa [1-4]. Morfologicznie sklada
sie z duzego ubytku miedzykomorowego w czesci na-
plywowej oraz poszerzonej aorty polozonej ponad
nim. Przemieszczenie ku przodowi przegrody stoz-
ka powoduje powstanie zwezenia drogi wyplywu
z komory prawej. Wada posiada cechy charaktery-
styczne zaréowno dla TOF (np. sinica oSrodkowa,
szmer, odchylenie osi elektrycznej serca w prawo,
cechy zmniejszonego unaczynienia tetniczego ptuc),
jak 1 dla kanatu przedsionkowo-komorowego (np.
czestsze wystepowanie w zespole Downa, blok
przedniej galazki lewej odnogi peczka Hisa, ,,gesia
szyja” w obrazie angiokardiograficznym spowodowa-
na przemieszczeniem wspolnego przedniego platka
zastawki przedsionkowo-komorowej, w wyniku cze-
go nastepuje wydiuzenie drogi odpltywu z lewej ko-

mory, lub stale obecna niedomykalno$§¢ wspolnej za-
stawki przedsionkowo-komorowej) [5]. Postepowa-
nie z dzieckiem z ta nieprawidiowo§cia zalezy — po-
dobnie jak w TOF — od stopnia przemieszczenia
stozka, zwezenia drogi odplywu z prawej komory
oraz stopnia rozwoju fozyska naczyn ptucnych. Ko-
lejne uwarunkowanie stanowig wielko§¢, pojemno$é
oraz czynno$¢ obydwu komor serca, bowiem stwier-
dzenie niezrownowazonej postaci kanatu przedsion-
kowo-komorowego uniemozliwia dokonanie korek-
¢ji dwukomorowej. Zatem chirurg musi otrzymac
wiarygodng 1 wyczerpujaca informacje, aby wybraé
odpowiedni sposob postepowania, tj. zespolenie sys-
temowo-plucne, korekcje catkowita lub korekcje jed-
nokomorowa. Czasami wlaSciwa metoda jest lecze-
nie wieloetapowe [6-9].

Celem pracy jest analiza podstawowych objawow
Kklinicznych oraz badan pomocniczych u dzieci z TOF
skojarzonym z AVC oraz ocena pooperacyjna.

Material i metody

Sposrod 6655 pacjentow hospitalizowanych
w Klinice Kardiologicznej Polsko-Amerykanskiego
Instytutu Pediatrii w Krakowie w okresie 1982—
—2000 roku wyodrebniono grupe 566 (8,5%) ze

Tabela 1. Badania podmiotowe u dzieci z TOF i AVC

Table 1. Investigation study in children with TOF and AVC

Lp. Inicjaty Wiek Pte¢ Cigza Masa urodze- Dtugosé Skala Liczba Wiek rodzicéow
hosp. niowa [g] ciata [cm] Apgar hosp. Matka Ojciec
1. C.M. 11/12 Z Il 3500 54 3 24 31
2. M.M. 6/12 Z Il 2850 53 1 37
3. B.R. 1/365 M \Y 2000 51 10 1 28 30
4. B.P 1/365 M Il 3200 52 9 2
5. K.A. 3/12 Z Il 2700 51 1 22 28
6. PP 6 Z I 3400 52 10 8 31 31
7. S.K. 8 Z I 2450 10 5 21 27
8. Sz.E. 9/12 Z v 3300 51 8 3 35 40
9. 0.B. 3/12 Z I 2700 51 8 2 20 24
10.  H.M. 3/365 V4 n 2200 49 7 5 26 29
1. ZA. 3/365 Z I 9 29 34
12. B.D. 9 M I 3050 51 1
13. B.D. 7 Z Il 3150 51 9 1 32 37
14. S.M. 1/12 Z I 3100 50 9 3 33 35
15. S.K. 5/12 M I 2820 49 1
16. PD. FE V4 v 3810 56 6 1 35 37
17. G.A. 2/365 Z Il cc 2900 51 1 42 44
Wartosci $rednie +SD 2945 + 474,1 514+ 77+24 243+ 296+ 32+
+18 +24 + 2,03 +65 =56

Pola zacieniowane — dzieci z zespotem Downa; cc — ciecie cesarskie
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stwierdzonym TOF oraz 121 (1,8%) z AVC. Zasad-
nicza grupe badawcza stanowilo 17 dzieci w wieku
od 1 doby do 9 lat, u ktorych te dwie wady wyste-
powaly rownocze$nie. Prawie polowe z nich (42%)
skierowano z Poradni Kardiologicznej w Rzeszowie,
gdzie przeprowadzono identyczng kompleksowg
diagnostyke zakonczong badaniem echokardiogra-
ficznym i przekazaniem dzieci do Instytutu Pedia-
trii w Krakowie. Analizowano najwazniejsze cechy
badania podmiotowego (tab. 1) 1 przedmiotowego
oraz wyniki badan laboratoryjnych, zapis EKG,
a takze zdjecia przegladowe klatki piersiowe;j (tab.
2). Na tej podstawie postawiono wstepng diagnoze,
ktora nastepnie weryfikowano 4 metodami: echo-
kardiograficznie, angiokardiograficznie, Srodopera-
cyjnie oraz sekcyjnie (tab. 3).

Badanie echokardiograficzne wykonano w wa-
runkach standardowych przy uzyciu aparatow Hew-
lett-Packard 1000 i1 5500 oraz Acuson, wyposazo-
nych w glowice sektorowe emitujace fale o czesto-
tliwosci 2,25-7,5 MHz. Wszystkie badania rejestro-
wano na taSmie magnetowidowej VHS. Niektore
dzieci przed badaniem poddano fagodnej sedacji.
Badanie hemodynamiczne wykonywano jedynie

w tych przypadkach, w ktérych echokardiografia nie
dostarczyta wyczerpujacych danych (ocena naczyn
wienicowych, kolaterali, dystalnych odcinkow tetnic
plucnych). W zaleznoSci od warunk6w anatomicz-
nych dzieci kwalifikowano do zabiegow paliatyw-
nych albo do catkowitej korekcji wady.

Dokonano réowniez odrebnej analizy w dwoch
grupach: u dzieci z zespolem Downa 1 bez niego, aby
oceniC, czy w obrebie tych 2 grup wystepuja istotne
roznice w wartoSciach wybranych parametrow (tab. 4).

Wyniki

Dzieci pochodzily z ciaz i porodow prawidlo-
wych, charakteryzowaly sie §rednig masg urodze-
niowa okolo 2945 + 474 g, za$ dtugo§¢ ich ciala wy-
nosila Srednio 51,4 = 1,8 cm. U 11 (64,7%) stwier-
dzono zesp6t Downa, ktory potwierdzono badaniami
genetycznymi (tab. 1). U zadnego dziecka nie posta-
wiono prawidlowe] wstepnej diagnozy wady. U 6
(35,3%) podejrzewano izolowany TOE, u 6 (35,3%)
izolowany AVC, u 1 — VSD (5,9%), natomiast u 4
(23,5%) rozpoznano wprawdzie wade serca, ale nie
okres$lono jej typu (tab. 3). Objawami klinicznymi

Tabela 2. Badanie kliniczne i niektére parametry badan pomocniczych w badanej grupie

Table 2. Clinical and additional study in investigated group

Lp. Inicjaty Objawy kliniczne Sat O, EKG RTG
Sinica Szmer Zespoét LAD RAD RBBB RVH Wskaznik Przeptyw Inne
Downa LAHB sercowo-ptucny
1. C.M. + 4/6 89 + + 0,66 N
2. MM. + 3/6 70 S + 0,59 Z RAA
3. B.R. ++ 3/6 33 St + 0,57 z
4. B.P. + 4/6 28 St ++ 0,53 z
5. K.A. + 4/6 77 + + 0,53 z
6. PP +++ 4/6 79 St + 0,52 z
7. SK. +++ 4/6 aF 75 I I I 0,54 z RAA
8. SzE. +++ 3/6 ar 38 St aFaF 0,57 z
9. O.B. + 3/6 + 60 S + ++ 0,65 A
10. H.M. ++ 4/6 3 62 I I 0,55 z
1. Z.A. + 3/6 + 32 St +4 0,53 z
12. B.D. 4 3/6 aF 76 St GFaFar 0,58 z
13. B.D. + 3/6 + 57 St +4 4 0,51 z
14. SM. ++ 3/6 aF 78 I aFaF 0,66 z
15. SK. +++ 4/6 + 67 St +4 4 0,58 z
16. PD. 4 4/6 aF 90 St aFaF 0,66 z
17. G.A. + 3/6 + 57 + ++ 0,55 z
Wartosci srednie = SD 62,8 + 19,7 0,57 + 0,05

Pola zacieniowane — dzieci z zespotem Downa; LAD (left axis deviation) — lewogram; LAHB (/eft anterior hemiblock) — blok lewej przedniej odnogi pecz-
ka Hisa; RAD (right axis deviation) — prawogram; RBBB (right bundle branch block) — czes$ciowy blok prawej odnogi peczka Hisa; RAA (right aortic

arch)— prawostronny tuk aorty; S, — zatamki S w odprowadzeniach I-lll; N — normalny; Z — zmniejszony
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Tabela 3. Rozpoznanie wstepne oraz weryfikacja

Table 3. Initial diagnosis and verification

Lp. Inicjaly Rozpoznanie Badanie

Cewnikowanie

Rozpoznanie Kwalifikacja i dalszy

wstepne echokardiograficzne ostateczne los dziecka
1. C.M. VSD TOF, AVC typ C TOF, AVC TOF, AVC Korekcja, stan dobry (MR I/1I°, PI I°)
2. MM. TOF TOF, PA's hipopl., RAA TOF, AVC R-BTS, stan dobry
3. B.R. TOF TOF, RV i PA’s hipopl. TOF, AVC Prostin, R-BTS, stan dobry
4. B.P. CHD, TOF, AVC typ C, TOF, AVC, PDA Prostin, R-BTS, stan dobry
Oesophageal Atr.
5. KA. TOF TOF, PA's hipopl. TOF, AVC, Nie zgtosit sie do kontroli
PA's hipopl.
6. PP. TOF TOF, AVC typ C, TOF, AVC, TOF, AVC, LV hipopl., Operacja Fontana,
LV hipopl., PS L-SVC-CS L-SVC-CS fenestracja, zgon
7. S.K. VSD TOF, AVCtyp A TOF, AVCtyp A, TOF, AVC, PA's R-BTS, korekcja — reoperacja:
PA ring hipopl. hipopl., RAA zamkniecie resztkowego VSD,
plastyka MV i TV (MR I/1I°, PI I°)
8. Sz.E. AVC, PAH TOF, AVC TOF, AVC TOF, AVC R-BTS, korekcja catkowita,
stan dobry
9. O.B. AVC typ C TOF, AVC R-BTS, L-BTS,
krwotok mézgowy, porazenie
potowicze, stan sredni
10. H.M. AVC, PS TOF, AVC typ A, . TOF, AVC, Nie zgtosit sie do kontroli
RV hipopl. RV hipopl., CA
1. Z.A. TOF TOF, AVC typ C TOF, AVC R-BTS, zgon
(masywne krwawienie
do $rédpiersia)
12. B.D. AVC, PAH TOF, AVC typ A TOF, AVC, TOF, AVC, Do korekciji,
PDA, Aol. II° PDA, Aol. II° nie zgtosit sie do kontroli
13. B.D. AVC, PAH TOF, AVC typ C, RAA TOF, AVC, RAA R-BTS, do korekgji, stan dobry
14. S.M. AVC TOF, AVC typ C TOF, AVC SPS TOF, AVC R-BTS, korekcja, resztkowy
VSD, MS, do reoperaciji
15. S.K. TOF TOF, AVC typ C, TOF, AVC, R-BTS, korekcja,
SPS, PDA SPS, PDA nagty zgon 2 miesigce po zabiegu
16. PD. AVC TOF, AVC typ C TOF, AVC TOF, AVC  Korekcja, stan dobry (MR II°, PI I°)
17. G.A. CHD TOF, AVC typ C TOF, AVC Korekcja, stan dobry

(MR I/11°, PI I°)

Pola zacieniowane — dzieci z zespotem Downa; TOF (tetralogy of Fallot) — tetralogia Fallota; AVC (atrioventricula canal) — catkowity kanat przedsionko-

wo-komorowy; VSD (ventricular septal defect) — ubytek przegrody miedzykomorowej; PDA (patent ductus arteriosus) — przetrwaty przewéd tetniczy;

MR (mitral regurgitation) — niedomykalno$¢ mitralna; MS (mitral stenosis) — stenoza mitralna; MV (mitral valve) — zastawka mitralna; Pl (pu/monary
insufficiency) — niedomykalnosé ptucna; PS (pu/monary stenosis) — stenoza ptucna; RAA (right aortic arch) — prawostronny tuk aorty; TV (tricuspid va-

Ive) — zastawka trojdzielna; R-BTS (right Blalock Taussig Shunt) — prawostronne zespolenie Blalock-Taussing; L-BTS (/eft Blalock Taussig Shunt) — lewo-

stronne zespolenie Blalock-Taussing; PA's hipopl. (hypoplastic pulmonary arteries) — niedorozwdj tetnic ptucnych; PAH (pu/monary artery hypertension)
— nadcis$nienie ptucne; MPA (main pulmonary artery) — pien tetnicy ptucnej; L-SVC-CS (left superior vena cava to coronary sinus) — lewostronna zyfa

prézna gorna do zatoki wiencowej; PA ring (pu/monary artery ring) — pierscien zastawki tetnicy ptucnej; CA (coronary anomaly) — nieprawidfowosci tet-

nic wiencowych; SPS (supravalvular pulmonary stenosis) — nadzastawkowe zwezenie tetnicy ptucnej; CHD (congenital heart defect) — wrodzona wada

serca; LV (left ventricle) — lewa komora; RV (right ventricle) — prawa komora

stwierdzanymi u wszystkich dzieci byly szmery, kto-
re charakteryzowaly sie glo$noScig 3/6 1 powyzej
w skali Levine’a, oraz sinica oSrodkowa o ré6znym
stopniu nasilenia. Jej tagodna postaé stwierdzono u
10 dzieci (58,8%), umiarkowana u 3 (17,7%), nato-
miast intensywna u 4 pacjentow (23,5%). Analiza
zapisu EKG wykazala u 5 dzieci (29,4%) patologicz-
ny lewogram zwiazany z blokiem przedniej galazki

lewej odnogi peczka Hisa (LAHB, left anterior hemi-
block). U 12 (70,6%) stwierdzono prawogram, w tym
u 11 — zatamki S;, Sy, Sy U wszystkich dzieci stwier-
dzano cechy przerostu prawej komory. W obrazie
radiologicznym dominowaly objawy zmniejszonego
unaczynienia tetniczego. Serce bylo umiarkowanie
powiekszone w wymiarze poprzecznym. Srednia
warto§¢ wskaznika sercowo-plucnego wynosita 0,57
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Tabela 4. Porownanie wybranych parametrow w grupie dzieci z zespotem Downa i bez zaburzen chro-

mosomalnych

Table 4. The analysis of clinical parameters in children with and without Down syndrome

Oceniany Wartosci srednie Analiza statystyczna
parametr x (. .
Bez zespotu Z zespotem Wartosé p Réznica Stopnie
Downa Downa swobody
Masa ciata [g] 2941,6 2948 > 0,1 Nieistotna 14
Skala Apgar 9,75 6,38 < 0,05 Istotna 11
Wiek matki (lata) 28,4 30,3 > 0,05 Nieistotna 12
Wiek ojca (lata) 30 34,1 > 0,05 Nieistotna 11
Saturacja krwi (%) 62,66 69,60 > 0,05 Nieistotna 15
Wskaznik sercowo-ptucny 0,56 0,58 > 0,05 Nieistotna 15
Liczba pobytow w szpitalu 2,6 2,3 > 0,05 Nieistotna 15

Pola zacieniowane — dzieci z zespotem Downa

(0,51-0,66) (tabh. 2). Ocena porownawcza wybranych
parametrow (masa ciala, wiek rodzicow, SatO,,
wskaznik sercowo-ptucny, liczba pobytow w szpita-
lu) z grupa dzieci z zespotem Downa nie wykazala
roznic, z wyjatkiem liczby punktow w skali Apgar,
ktéora u dzieci z trisomia byla nizsza niz
u dzieci bez zaburzen chromosomalnych (p < 0,05)
(tab. 4). W badaniu echokardiograficznym u 13 pa-
cjentow (76,4%) stwierdzono typ C kanatu przedsion-
kowo-komorowego wedtug klasyfikacji Rastellego,
natomiast u 4 (23,6%) ujawniono typ A. U 2 dzieci
rozpoznano niezrownowazona posta¢ AVC. U wszyst-
kich wykazano pojedynczy duzy ubytek miedzyko-
morowy typu malalignment mieSniowej komponen-
ty czesci odplywowej przegrody oraz zwezenie pod-
zastawkowe tetnicy plucne;.

Badanie angiograficzne wykonano u 8 dzieci,
stwierdzajac u 3 obecno$¢ zwezenia zastawki tet-
nicy plucnej, u 2 nieprawidlowo§é naczyn wienco-
wych, u 2 prawostronny uk aorty, za$ u pozosta-
tych obecno$¢ dodatkowej lewej zyly gtownej gor-
nej, hipoplazje pierScienia zastawki tetnicy plucnej
oraz niedomykalno$¢ zastawki aortalne;.

Zabieg paliatywny (zespolenie typu Blalock-
-Taussig) wykonano u 10 dzieci (58,8%), natomiast
korekcje catkowita u 7 (41,2%). Jedno dziecko le-
czono wieloetapowo metodg Fontana z fenestracja.
Los 3 dzieci (17,4%) jest nieznany, gdyz nie zglosi-
ty sie do planowej hospitalizacji (tab. 3).

Dwoje dzieci zmarto we wczesnym okresie
pooperacyjnym. U jednego z nich nastapilo masyw-
ne krwawienie do $rédpiersia, natomiast u drugie-
go wytworzyl sie zakrzep w zespoleniu. Dziecko
z hipoplazja lewej komory zmarto w odlegtym okre-
sie po reoperacji sposobem Fontana.

W ocenie odleglej u 2 dzieci stwierdzono reszt-
kowy ubytek miedzykomorowy wspolistniejacy

u jednego z nich z istotng niedomykalnos$cia, a u dru-
giego ze zwezeniem lewostronnej zastawki przedsion-
kowo-komorowe]. Pierwszy pacjent jest po powtor-
nym zabiegu, za$ drugiego zakwalifikowano do reope-
racji. U pozostalych badanych dzieci wystepuje
niedomykalno$¢ zastawki lewostronnej niewielkiego
lub $redniego stopnia, wymagajaca jedynie leczenia
zachowawczego. W badaniu dopplerowskim nie
stwierdzono u nich istotnego gradientu skurczowego
przez droge wyplywu z komory prawej (Srednia war-
to§¢ gradientu wynosita 16-32 mm Hg). U 5 pacjen-
tow, u ktorych wykonano przezpierscieniowe posze-
rzenie tetnicy plucnej, stwierdza sie niedomykalnos§é
zastawki oceniang w badaniu echokardiograficznym
jako I/II° (tab. 3).

Dyskusja

Zespo6t Fallota wspolistniejacy z caltkowitym
kanatem przedsionkowo-komorowym nalezy do rzad-
ko wystepujacych wad wrodzonych serca. Obraz Kkli-
niczny, podobnie jak TOF, zalezy od stopnia zweze-
nia drogi odplywu z prawej komory, co decyduje
o wyborze sposobu leczenia operacyjnego. Czesto
wada ta kojarzy sie z zespotem Downa i w tych przy-
padkach wsp6lny kanat przedsionkowo-komorowy
ma przewaznie postac ,, A” wedlug klasyfikacji Ra-
stellego. W niniejszej pracy postac ,,A” stwierdzono
u 4 (36,4%) sposrod 11 dzieci z zespolem Downa.
Wstepne rozpoznanie kliniczne u wiekszoSci pacjen-
tow byto niewlasciwie z powodu nietypowych obja-
wow. Jezeli u dziecka z zespolem Downa stwierdza
sie w zapisie EKG lewogram, najbardziej prawdopo-
dobnym rozpoznaniem Kklinicznym bedzie izolowana
forma kanatu przedsionkowo-komorowego. Jezeli na-
tomiast do tego obrazu dolaczy sie sinica, btednie po-
dejrzewa sie rozwoj nadciSnienia plucnego z przecie-
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kiem prawo-lewym, co nie jest rzadko$cig u niele-
czonych dzieci z AVC, szczego6lnie z zespolem Do-
wna. U 1 dziecka nie rozpoznano echokardiograficz-
nie wady, gdyz przemieszczenie przegrody stozka
1 zwezenie drogi odplywu z prawej komory byly nie-
wielkie. Wedlug wiekszo$ci klinicystow, prawidiowo
przeprowadzone badanie echokardiograficzne lepiej
niz angiokardiografia uwidacznia typ AVC i w pelni
zastepuje diagnostyke inwazyjna [10-12]. Na podsta-
wie piSmiennictwa i obserwacji wlasnych mozna
stwierdzié, ze wyniki leczenia operacyjnego tej zto-
zonej nieprawidiowoSci sa zadowalajace, jednak po
korekgji catkowitej dzieci wymagaja systematycznej
oceny szczelno$ci zastawek przedsionkowo-komoro-
wych oraz obserwacji drog odplywu z komor.

Whioski

1. Objawy kliniczne TOF wystepujacego rowno-
cze$nie z AVC s3 nietypowe 1 nie pozwalaja

na jednoznaczne okreSlenie typu nieprawidlo-
wosScli.

Sinica oSrodkowa, szmer nad sercem, skraj-
ny lewogram oraz objawy zmniejszonego una-
czynienia tetniczego pluc byly najczesSciej
stwierdzanymi cechami u dzieci w omawiane]
grupie.

Nie wykazano istotnych réznic w objawach kli-
nicznych i ocenianych parametrach u dzieci
z zespolem Downa i bez zaburzen genetycz-
nych.

Badanie echokardiograficzne jest najlepsza me-
toda oceny wady, szczegoblnie przy okreSlaniu
typu kanatu, jak tez w ocenie pooperacyjne;j.
Korekcje catkowita TOF z kanalem przedsion-
kowo-komorowym mozna wykonywac juz
w okresie niemowlecym. Wyniki leczenia s3
zadowalajace, jednak dzieci te wymagaja syste-
matycznej oceny zastawek przedsionkowo-ko-
morowych oraz drog odptywu z komor serca.
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Streszczenie

Zespot Fallota wspolistniejacy z AVC u dzieci

Cel pracy: Ocena objawow klinicznych, metod diagnostycznych, rodzajow zabiegow chirur-
gicznych ovaz przebiegu pooperacyjnego u pacjentow z zespolem Fallota, wspotistniejgcym
z catkowitym kanatem przedsionkowo-komorowym.

Material i metody: W latach 1982-2000 hospitalizowano 17 pacjentow w wieku od 1 doby
do 9 lat z rozpoznanym zespolem Fallota (TOE tetralogy of Fallot) i calkowitym kanalem
przedsionkowo-komorowym (AVC, atrioventricular septal defect). Diagnostyka wstepna obej-
mowala badanie kliniczne, EKG, RTG klatki piersiowej oraz badanie echokardiograficzne.
Ponadto u 8 pacjentow wykonano cewnikowanie serca.

Wyniki: Nie stwierdzono roznic w badaniu przedmiotowym, EKG ani w obrazie radiologicz-
nym w roznych typach kanalu przedsionkowo-komorowego, uwzgledniajqgc klasyfikacje we-
diug Rastellego. Nie zanotowano rowniez roznic w ocenie klinicznej dzieci z towarzyszqcym
zespolem Downa 1 bez trisomii. EKG wykazalo prawogram u 12 pacjentow oraz lewogram u 5.
U wszystkich badanych stwierdzono umiarkowane poszerzenie sylwetki serca oraz zmmniejszo-
ne unaczynienie tetnicze ptuc. Szczegolowq diagnoze postawiono na podstawie badania echo-
kardiograficznego. U 13 pacjentow stwierdzono typ ,,C” kanalu przedsionkowo-komorowego
wedlug Rastellego, natomiast u 4 (osoby z zespolem Downa) — typ ,,A”. U wszystkich uwidocz-
niono zwezenie stozka, w tym u 3 — hipoplazje naczyn ptucnych. Dwoje dzieci wymagalo
podania prostaglandyn. Zespolenie systemowe-ptucne wykonano u 10 dzieci, u 7 — korekcje
catkowitq wady, natomiast u 1 — zabieg metodg Fontana. Dwoje dzieci zmario we wczesnym
okresie pooperacyjnym, jedno w terminie odleglym w nastepstwie powiklan po reoperacji me-
todg Fontana. Pozostale dzieci zyjq 1 sq w dobrym stanie klinicznym. Jedno z nich w najbliz-
szym czasie bedzie reoperowane z powodu resztkowego ubytku w przegrodzie miedzykomorowej
oraz zwezenia lewostronnego ujscia przedsionkowo-komorowego.
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L. Szydtowski 1 wsp., Zesp6t Fallota wspoéistniejacy z AVC u dzieci

Whnioski: Omawiana nieprawidlowosc pozostaje wyzwaniem diagnostyczno-leczniczym, cho-
ciaz nalezy podkreslic, ze pomysine wyniki zalezq od korzystnej anatomii naczyn plucnych oraz
od wlasciwej diagnozy wstepnej 1 wilasciwego leczenia operacyjnego. (Folia Cardiol. 2001; 8:

453-459)

zespol Fallota (TOF), calkowity kanal przedsionkowo-komorowy (AVC)
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