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wspolistnienie zespotu zaburzen oddychania. W tej
grupie pacjentéw przewdd tetniczy jest relatywnie
szerokim naczyniem, co facznie z szybkim spadkiem
oporéw plucnych prowadzi do masywnego, lewo-
-prawego przecieku do krazenia plucnego. Dochodzi
wowczas do rozwoju niewydolnosci serca, a na sku-
tek podkradania krwizaorty do przewodu tetniczego
obserwuje sie uposledzenie przeplywu krwi przez
krazenie nerkowe i trzewne.
Wcezesniakiinoworodki z niskg masg urodzeniowg
zdroznym przewodem tetniczym wymagaja leczenia
w warunkach oddziatu intensywnej terapii. Czesto
z powodu wspdlistniejacych zaburzen oddychania
konieczne jest stosowanie ciaglego dodatniego ci$nie-
niaw drogach oddechowych (CPAE, continuous positive
airway pressure) lub wentylacji mechanicznej. Leczenie
niewydolnosci serca polega na ograniczeniu podazy
plynéw istosowaniu amin katecholowych. Pacjentéw
zutrzymujacymi sie zaburzeniami hemodynamiczny-
mi pomimo intensywnego leczenia kwalifikuje sie do
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zamkniecia przewodu tetniczego. W tej grupie pacjen-
tow przewody tetnicze mozna zamykac chirurgicznie,
podwiazujac przewdd tetniczy, lub metoda farmako-
logiczna za pomoca indometacyny.
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Tetralogia Fallota (TOE, tetralogy of Fallot) jest wro-
dzong wada serca, stanowigca okoto 3,5% wszystkich
wad wrodzonych uktadu sercowo-naczyniowego.
Anatomia wady obejmuje zwezenie drogi odplywu
z prawej komory spowodowane rotacja przegrody
stozka i przerostem miesniéwki, odplywowy uby-
tek przegrody miedzykomorowej, dekstrapozycje
aorty, czyli przemieszczenie ujécia aortalnego nad
przegrode miedzykomorowa, oraz przerost prawej
komory serca. Czgstymi elementami wady moze by¢
zwezenie zastawki tetnicy ptucnej oraz niedorozwo;
pnia i galezi tetnicy plucnej.

Leczenie operacyjne

Leczenie kardiochirurgiczne wady jest obec-
nie metoda leczenia z wyboru u pacjentéw z TOE
Zabieg ten polega na zamknieciu ubytku przegro-
dy miedzykomorowej lata z materiatu sztucznego
i poszerzeniu drogi odpltywu z prawej komory serca
oraz ewentualnie pierscienia zastawki i pnia tetnicy
plucnej. W przypadku istotnego zwezenia pierscienia
zastawki tetnicy plucnej pierécien ten poszerza sie
homogenna latg, a u starszych dzieci implantuje sie
caly homograft ptucny.

Do jednoetapowego leczenia kardiochirurgiczne-
go kwalifikuje sie dzieci niewymagajace poszerzania
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pierscienia zastawki plucnej, bez towarzyszacych
wad ukfadu sercowo-naczyniowego oraz dodatko-
wych czynnikéw ryzyka. W tej grupie pacjentéw
zabieg wykonywany jest typowo miedzy 3. a 6. mie-
siacem zycia. Leczenie operacyjne obejmujace posze-
rzenie pierscienia zastawki tetnicy ptucnej wykonuje
sie po 6. miesigcu zycia. U pacjentéw wymagajacych
wczesniejszego leczenia operacyjnego ze wzgledu
na istotna desaturacje krwi, wysokie ryzyko napa-
dow anoksemicznych lub hipoplazje naczyn lozyska
plucnego w pierwszym etapie leczenia wykonuje sie
zespolenie systemowo plucne typu Blalock-Taussing,
czyli polaczenie tetnicy podobojczykowej z jedno-
imienng galezia tetnicy ptucnej za pomoca protezy
naczyniowej, a nastepnie kwalifikuje sie dzieci do
ostatecznego leczenia kardiochirurgicznego. Obecnie
nawet w skrajnych postaciach TOF leczenie kardio-
chirurgiczne powinno by¢ zakonczone przed ukon-
czeniem 2. roku zycia.

Z uwagi na stale wystepowanie zmian resztko-
wychiwysokie ryzyko powiklan leczenia kardiochi-
rurgicznego TOF obecnie nie uzywa sie okreslenia
korekcja anatomiczna wady, a leczenie operacyjne
okresla sie mianem operacji naprawczej.

Wyniki leczenia i powiktania po operacji naprawczej TOF
U dzieci po operacjinaprawczej TOF obserwuje sie

poprawe i normalizacje rozwoju psychomotoryczne-

go oraz ustapienie sinicy. Prawie u wszystkich dzieci,

nawet w przypadku optymalnego wyniku leczenia

kardiochirurgicznego, stwierdza sie szmer skurczo-

wy w polu zastawki tetnicy ptucnej spowodowany

niewielkim, resztkowym gradientem ci$nienia skur-

czowego pomiedzy prawa komorg a zastawka tetnicy

plucnej, ktéry nie powinien przekraczaé¢ 20 mm Hg.
Do typowych powiklaf operacji naprawczej TOF

zalicza sie:

* resztkowy ubytekirekanalizacje ubytku przegro-
dy miedzykomorowej;

* resztkowe zwezenie drogi odplywu, zastawki
oraz pnia i galezi tetnicy plucnej;

* zaburzenia obwodowego przeplywu plucnego;

¢ zjawisko restrykcyjnej fizjologii prawej komory
serca;

* niedomykalno$¢ zastawki tetnicy plucnej;

¢ zaburzenia rytmu i przewodzenia.
Resztkowym ubytkiem przegrody miedzykomo-

rowej nazywa si¢ niekompletne operacyjne zamknie-

cie ubytku, a rekanalizacjq — nieszczelno$¢ w obrebie
taty, wystepujaca w miare wzrastania pacjenta. Dzie-
ci po operacji naprawczej TOE u ktdrych stosunek
przeplywu plucnego do systemowego nie przekracza
1,5:1, nie wymagaja leczenia.

Istotne resztkowe zwezenie drogi odplywu
prawej komory serca oraz zastawki i pnia tetnicy
plucnej stwierdza sie w przypadku wystepowania
gradientu ci$nienia skurczowego przekraczajacego
20 mm Hg. W przypadku gradientéw ci$nienr prze-
kraczajacych 60 mm Hg nalezy rozwazac leczenie
pacjenta, ktérym w zaleznosci od lokalizacji zweze-
nia moze by¢ leczenie kardiochirurgiczne, plastyka
balonowa lub implantacja stentu.

Zaburzenia obwodowego przeplywu plucnego
moga by¢ nastepstwem uposledzonego przeptywu
krwi w tozysku plucnym w okresie przedoperacyj-
nym, jak rowniez rozwoju nadci$nienia plucnego,
zmian zakrzepowo-zatorowych oraz zwezenia ob-
wodowych gatezi tetnic ptucnych.

Restrykcyjna fizjologia prawej komory serca po
operacjinaprawczej TOF nazywamy zjawisko wyste-
powania rozkurczowego przeplywu krwi dotozyska
plucnego podczas skurczu przedsionkéw. Przeplyw
ten jest niezalezny od fazy oddechowej. Zjawisko re-
strykcyjnej fizjologii jest zwigzane z uposledzeniem
podatnosci prawej komory serca.

Niedomykalno$é zastawki tetnicy plucnej jest
obserwowana u wiekszosci pacjentéw po operacji
naprawczej TOE Poczatkowo nie powoduje istotnych
zaburzef hemodynamicznych, ale w odlegtym okre-
sie pooperacyjnym moze prowadzi¢ do rozstrzeni
prawej komory serca i w konsekwencji do komoro-
wych zaburzen rytmu, uposledzonej podatnoéci ptuc
iniewydolnosciserca. Restrykcyjna fizjologia prawej
komory serca moze ograniczac zaburzenia hemody-
namiczne zwigzane z niedomykalnoscia zastawki
tetnicy plucnej.

Uszkodzenie wiékien prawej odnogi peczka
Hisa jest stalym powiktaniem leczenia kardiochirur-
gicznego TOE Calkowity blok prawej odnogi peczka
Hisa (RBBB, right bundle branch block) w okresie po-
operacyjnym odzwierciedla zaburzenia przewodze-
nia w czesci dystalnej odnogi. W przypadku uszko-
dzenia widkien odcinka proksymalnego w zapisie
EKG stwierdza si¢ RBBB z lewogramem.

Komorowe zaburzenia rytmu serca stwierdza sie
u okolo 40% pacjentéw po operacji naprawczej TOE,
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Tabela 1. Zalecenia dotyczgce leczenia kardiochirurgicznego i interwencyjnego u pacjentéow po operaciji

naprawczej TOF (wg Baumgartner H. i wsp. Eur. Heart J. 2010; 31: 2915-2957)

Zalecenia

Poziom
dowodow

Klasa
zalecen

Pacjentow z ciezka AR objawowych lub z dysfunkcjg LV nalezy podda¢ wymianie za- | C

stawki aortalnej

PVRep nalezy przeprowadzi¢ u pacjentéw z objawami, z ciezkg PR i/lub zwezeniem (cis- | C

nienie skurczowe w RV > 60 mm Hg, predkos$¢ TR > 3,5 m/s)

PVRep nalezy rozwazy¢ u pacjentéw z objawami, z ciezkg PR i/lub PS, jesli jest spetnio- lla (¢}

ne > 1 z ponizszych kryteriow:

obiektywne zmniejszenie wydolnosci fizycznej
postepujace poszerzenie RV

postepujaca dysfunkcja skurczowa RV
postegpujaca TR (co najmniej umiarkowana)

RVOTO ze skurczowym ci$nieniem w RV > 80 mm Hg (predko$¢ TR > 4,3 m/s)

utrwalone przedsionkowe/komorowe zaburzenia rytmu serca

Zamknigcie VSD nalezy rozwazy¢ u pacjentow z resztkowym VSD i istotnym przeciaze- lla C
niem objetosciowym LV lub jesli pacjent jest poddawany zabiegowi chirurgicznemu na

zastawce tetnicy ptucnej

TOF (tetralogy of Fallot) — tetralogia Fallota; AR (atrial regurgitation) — niedomykalno$¢ zastawki aortalnej; LV (left ventricle) — lewa komora;
PR (pulmonary regurgitation) — niedomykalno$¢ zastawki tetnicy ptucnej; TR (tricuspid regurgitation) — niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielnej;
PS (pulmonary stenosis) — zwgzenie zastawki tgtnicy ptucnej; PVRep — wymiana zastawki tetnicy ptucnej; RV (right ventricle) — prawa komora; RVOTO
(right ventricular outflow tract obstruction) — zwezenie drogi odptywu prawej komory; VSD (ventricular septal defect) — ubytek przegrody miedzykomorowe;j

a ryzyko ich wystepowania ro$nie wraz z wydltuza-
niem sie okresu pooperacyjnego. Substratem aryt-
mogennym w tej grupie pacjentow sa pooperacyjne
zmiany w obrebie mie$nia prawej komory serca po-
tegowane rozwijajacg sie rozstrzenia prawej komo-
ry w nastepstwie niedomykalnosci zastawki tetnicy
plucnej. Komorowe zaburzenia rytmu moga przybie-
ra¢ forme pojedynczych pobudzen przedwczesnych,
jedno- i wieloksztaltnych, jak réwniez nieutrwalo-
nych czestoskurczy komorowych (nsVT, nonsustained
ventricular tachycardia). Zaburzenia rytmu serca u pa-
cjentéw po operacji naprawczej TOF majg najczesciej
charakter bezobjawowy, jednak w przypadku zlozo-
nych komorowych zaburzen rytmu serca moze do-
chodzi¢ do naglych zgonéw. Ryzyko nagtego zgonu
jest szczegodlnie istotne u pacjentéw z wydluzeniem
zespolu QRS powyzej 180 ms. Komorowe zaburze-
nia rytmu serca z nsVT u pacjentéw bez objawéw
klinicznych arytmii nie wymagaja leczenia. W przy-
padku wspoétwystepowania zaburzen rytmu serca,
istotnej niedomykalnoéci zastawki tetnicy plucnej
oraz wydluzenia zespotu QRS powyzej 180 ms nalezy
rozwazacé leczenie operacyjne — wszczepienie homo-
graftu plucnego. Utrwalone czestoskurcze komorowe

(sVT, sustained ventricular tachycardia) u pacjentéw po
operacjinaprawczej TOF sa wskazaniem do badania
elektrofizjologicznego (EKG) i ewentualnej ablacji.
Zalecenia Europejskiego Towarzystwa Kardiologicz-
nego (ESC, European Society of Cardiology) dotyczace
leczenia kardiochirurgicznego i interwencyjnego
u pacjentow po operacji naprawczej TOF przedsta-
wiono w tabeli 1.
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