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Streszczenie

W niniejszej pracy przedstawiono przypadek noworodka pici zenskiej o masie ciala 2710 g
ze stwierdzong prenatalnie ektopiq serca. W wykonanym po urodzeniu badaniu echokardio-
graficznym wykazano obecnosc botalozaleznej wady wewngtrzsercowej. Noworodka operowa-
no w 1. dobie zycia. Omowiono problemy kardiochirurgiczne wady. (Folia Cardiologica

Excerpta 2006; 1: 126-128)
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Wstep

Ektopia serca (EC, ectopia cordis) jest bardzo
rzadka wada wrodzong wystepujaca z czestoScig
1/5,5-7,9 mIn zywych urodzen [1, 2]. Nieleczona
szybko prowadzi do $mierci.

Ektopia serca wystepuje jako wada izolowana
oraz wspoOltowarzyszaca innym wadom zewnatrz-
1 wewnatrzsercowym (ubytek przegrody miedzyko-
morowej] — VSD, ventricular septal defect; ubytek
przegrody miedzyprzedsionkowej — ASD, atrial
septal defect; uchytek komory; ubytki §ciany jamy
brzusznej) [1-3]. Opisano wiele aberracji chromo-
somalnych wspolistniejacych z ektopig serca [4].

Wyroznia sie ektopie czeSciowa 1 catkowita, gdy
w klatce piersiowej sa obecne tylko wielkie naczy-
nia [3].

Ze wzgledu na bardzo rzadki charakter wady
brakuje jednolitego algorytmu postepowania chirur-
gicznego. W leczeniu operacyjnym stosuje sie opcje
jedno- 1 wieloetapowe. Wybor techniki leczenia jest
podyktowany charakterem wady, wspolistnieniem
wad serca i1 innych narzadéw. Wyniki terapii sa zle.
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W $wiatowym pi§miennictwie opisano tylko pojedyn-
cze przypadki przezycia dziecka po operacji [1-5].

Opis przypadku

W okresie od pazdziernika 1997 r. do pazdzier-
nika 2004 r. w Klinice Kardiochirurgii Dzieciecej
Akademii Medycznej w Poznaniu ektopie serca
stwierdzono i leczono operacyjnie u 1 noworodka.

Jednodniowego noworodka plci zenskiej o masie
ciata 2710 g z III ciazy pojedynczej, III porodu, uro-
dzonego droga planowego ciecia cesarskiego ze wska-
zan z ektopia serca przyjeto do Kliniki Poloznictwa
1 Ginekologii AM w Poznaniu. Diagnoze postawiono
prenatalnie w 14. tygodniu ciazy podczas rutynowe-
go ginekologicznego badania ultrasonograficznego.
Dziewczynke oceniono na 115 punktéw wg skali Agar w
1.1 5. min zycia. Ze wzgledu na objawy narastajacej
niewydolnosci oddechowej zaintubowano jg w 1. mi-
nucie zycia rurka 3,5 mm przez nos i wentylowano
mechanicznie. Po porodzie catkowicie przemieszczo-
ne poza klatke piersiowg serce zaopatrzono cieplym
opatrunkiem z solg fizjologiczna, unikajac ucisku.

Noworodka niezwlocznie przekazano z Kliniki
Neonatologii do Kliniki Kardiochirurgii Dzieciecej
AM w Poznaniu. Stan dziecka w chwili przyjecia byt
stabilny, w badaniach laboratoryjnych krwi pO,
1pCO, w krwi tetniczej wynosily ok. 40 mm Hg, sa-
turacja krwi wloSniczkowej — 80%, diureza godzi-
nowa byla dobra. Od chwili przyjecia dziecko
umieszczono w ogrzewanym inkubatorze, rozpoczeto
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dozylna podaz koloidow (5% albuminy) oraz krysta-
loidow (5% glukozy). Do zoladka zalozono sonde
w celu odbarczenia przewodu pokarmowego. Poda-
no takze antybiotyki: celtazydym i amikacyne.
W badaniu echokardiograficznym, wykonanym
z zachowaniem zasad aseptyki 1 antyseptyki, wyka-
zano obecno$§¢ wspolistniejacej z EC wady wewnatrz-
sercowej: zaro$niecia zastawki tetnicy piucne;j
(PA, pulmonary atresia) oraz ubytek przegrody
miedzykomorowej (VSD, ventricular septal defect).
Wykazano drozno$é przewodu tetniczego (PDA,
patent ductus arteriosus). Nalezy podkreslic, ze ba-
danie przeprowadzono w trudnych warunkach
technicznych — dotyk serca glowicg aparatu po-
wodowal niestabilno$¢ hemodynamiczng pacjenta.
Wiaczono dozylny ciagly wlew prostinu w dawce
0,02 ng/kg/min.

W badaniu USG przezciemiagczkowym glowy
odnotowano prawidlowy obraz tkanki mozgowe].
Nie stwierdzono cech krwawienia.

Po wykonaniu niezbednych badan laboratoryj-
nych i zabezpieczeniu krwi noworodka przewiezio-
no na sale operacyjna.

Technika zabiegu operacyjnego

Po standardowym przygotowaniu chirurgicz-
nym pola operacyjnego stwierdzono prawie catko-
wity rozszczep mostka (z wyjatkiem rekojesSci),
przemieszczone serce w calosci poza klatka pier-
siowa. Nacieto skore podiuznie nad mostkiem
1 przecieto rekoje§¢ mostka. Na ostro obustronnie
rozdzielono 1 uwolniono worek osierdziowy od pla-
tow skorno-miesSniowych. Nacieto skore i uwolnio-
no worek od tukow zebrowych. Otwarto obie jamy
oplucnej, sprowadzono serce do klatki piersiowe],
nie obserwujac zaburzen hemodynamicznych. Pod
mostek wprowadzono dren. Na brzegi rozszczepio-
nego mostka zalozono pojedyncze, niewchianialne
szwy zblizajace. Ponadto obustronnie odpreparowa-
no od zeber platy skorno-mie$niowe. Mie$nie zbli-
zono szwami pojedynczymi wchianialnymi. W tym
czasie uruchomiono drenaz ssacy. Nie zaobserwo-
wano zaburzen hemodynamicznych. Na skore zalo-
zono szwy pojedyncze. W trakcie operacji w celu
utrzymania Sredniego ci$nienia tetniczego powyzej
50 mm Hg podtaczono ciagly wlew dozylny z dopa-
miny i dobutaminy w dawkach odpowiednio 9,8 ug/
/kg/min i 19,7 ug/kg/min.

W badaniu echokardiograficznym przyklatko-
wym wykonanym na sali operacyjnej wykazano
mala, waska lewa komore serca, prawidiowa kurcz-
liwosc¢ lewej komory 1 obecno§é droznego przewo-
du tetniczego. Pacjenta przekazano na oddzial po-
operacyjny.

Dyskusja

W piSmiennictwie podkres$la sie, ze prenatalna
diagnostyka sonograficzna EC w pierwszym tryme-
strze ciazy jest fatwa [4, 6], co potwierdza niniej-
szy przypadek.

Alphonso 1 wsp. [5] uwazaja, ze u chorych z EC
nie mozna okres$li¢ jednolitego algorytmu postepo-
wania chirurgicznego, dlatego stosuje sie rozne
techniki chirurgiczne indywidualnie dobrane do
danego przypadku. Wyniki leczenia zaleza od stop-
nia ektopii oraz wspélistnienia innych wad. Zle ro-
kuja piersiowy typ ektopii, doglowowa orientacja
koniuszka serca w polaczeniu z wadami serca i/lub
innymi pozasercowymi anomaliami. Najwieksze
szanse powodzenia dotyczg przypadkow izolowanej
ektopii serca [6]. PodkresSla sie, aby podczas rekon-
strukcji Sciany klatki piersiowej unika¢ ucisku na
serce 1 hipoplastyczne ptuca [1-6].

W leczeniu operacyjnym stosuje sie techniki
jedno- [1-3] 1 wieloetapowe [1-5]. Operacja jedno-
etapowa wg Amato i wsp. [3] polega na umieszcze-
niu serca w klatce piersiowej, rekonstrukcji most-
ka 1 $ciany klatki piersiowej oraz pokryciu nagiego
serca. Warunkiem koniecznym bezpiecznego spro-
wadzenia serca jest stabilno§¢ hemodynamiczna
oraz brak kwasicy metabolicznej w badaniu gazome-
trycznym krwi u operowanego noworodka. Pomoc-
ne w odprowadzeniu i stabilizacji serca w klatce
piersiowej jest zalozenie szwu prowadzacego za ko-
niuszek serca mocujacy go do przepony [2, 3, 5].

Amato 1 wsp. [3] uwazaja, ze do odprowadze-
nia serca konieczne jest powiekszenie jamy klatki
piersiowej, co w przypadkach wspolistniejacych wad
przepony i/lub $ciany brzucha wiaze sie z koniecz-
no$cig przeciecia lewego nerwu przeponowego,
porazeniem przepony, przediuzona respiratorotera-
pia i1 konieczno$ciag wykonania drugiego zabiegu
operacyjnego — plikacji przepony.

Operacja dwuetapowa polega na zamknieciu
ubytku Sciany klatki piersiowej skorg (etap I) oraz
wykonaniu rekonstrukcji powtok (etap II), gdy stan
pacjenta sie ustabilizuje i jama klatki piersiowej
powiekszy swoja objeto$¢. Morales 1 wsp. [1] zale-
caja wykonanie II etapu w 2. roku zycia dziecka.

Do pokrycia serca, wobec braku skory wlasnej
pacjenta, operatorzy uzyli blony z politetrafluoroety-
lenu (PTFE) [1, 3, 5] lub homograftu ptucnego [4].

Statym elementem EC jest rozszczep mostka.
Wedtug Daum i Zachariou [7] moze on by¢ catkowity
lub czeSciowy (gorny 1 dolny). W przypadkach catko-
witego rozszczepu po nacieciu skory i rozdzieleniu
brzegdéw mostka ochrzestng nacina sie podiuznie
1 odpreparowuje, zakladajac na brzegi pojedyncze
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szwy, zaczynajac od brzegu dolnego mostka. Mie-
$nie proste brzucha adaptuje sie szwami wchiania-
nymi. Po zalozeniu wszystkich szwow powoli sie je
dociska, a nastepnie wigze, stwarzajac warunki do
adaptacji uktadu oddechowego 1 krazenia, obserwu-
jac parametry hemodynamiczne i oddechowe pa-
cjenta.

Daum i Zachariou [7] zamieniaja czeSciowe
rozszczepy mostka na calkowite (przecinajac miej-
sce zrostu), a nastepnie rozdzielone brzegi mostka
zblizaja za pomoca szwow PDS (polidioksanon). Bur-
ton [8] wypelnia defekt kostny autologicznym prze-
szczepem materialu pobranego z kata zebrowego,
a Asp 1 Sulamaa [9] — koScia pobrang z ko$ci czasz-
ki pacjenta.

Autorzy podkreSlaja, ze ze wzgledu na duza
elastyczno$§¢ zeber 1 obojczykow operacje wykona-
ne u noworodka nie wymagaja z reguly chondroto-
mii korekcyjne].

W przypadku wspolistnienia wad wewnatrzser-
cowych wybor postepowania wiaze sie z do§wiad-
czeniem oSrodka leczniczego 1 osigganymi wynika-
mi w terapii poszczegolnych wad u noworodkow.
W niniejszym przypadku zastosowano taktyke le-
czenia wieloetapowego. Na etapie I odprowadzono
serce do klatki piersiowej oraz zamknieto ubytek
powlok. Wykonanie zespolenia systemowo-plucne-
go odroczono ze wzgledu na duze ryzyko zakazenia
protezy naczyniowej [5] oraz wykazana w badaniu
echokardiograficznym drozno$§¢ PDA, a takze wy-
starczajace warto$ci utlenowania krwi tetniczej pa-
cjenta (pO, = 40 mm Hg; saturacja = 80%).

Morales 1 wsp. [1] zalecajg, aby w przypadku
stwierdzanego VSD wspolistniejacego z niewydol-
nos$cig serca wykonac banding tetnicy plucnej,
a w przypadku tetralogii Fallota z sinica — zespo-
lenie systemowo-plucne.

W piSmiennictwie opisano tylko 1 przypadek
jednoczesnej korekcji radykalnej EC 1 wady wewnatrz-
sercowej (podwojna droga wyplywu komory prawej)
unoworodka. Niestety, dziecko zmarto. Stwierdzo-
no u niego objawy uogo6lnionego zakazenia [5].

Tokunaga i wsp. [10] z powodzeniem jednocze-
$nie leczyli operacyjnie noworodka z EC wspotist-
niejaca z sercem czynno$ciowo jednokomorowym
(podwojna droga wyplywu komory prawej z hipo-
plazja komory lewej 1 zwezeniem tetnicy plucnej),
wykonujac u pacjenta zmodyfikowane zespolenie
systemowo-piucne (4 mm). W wieku 2,8 roku dziec-
ko ponownie operowano. Wykonano zespolenie

Glenna oraz plastyke tetnic ptucnych tatg z PTFE,
a w 4. roku zycia pomy§lnie zakonczong operacje
Fontana z wykorzystaniem przewodu zewnatrzser-
cowego z PTFE wynoszacym 18 mm. Hornberger
1 wsp. [11] przedstawili 2 przypadki dzieci z EC
1 pojedyncza komora, leczonych metoda Fontana.
Obaj autorzy zalecaja strategie etapowego leczenia
operacyjnego.

Niektorzy autorzy sugeruja w przypadkach
wspolistnienia ektopii serca i powaznych anomalii
wewnatrzsercowych wykonanie transplantacji ser-
ca jako metode z wyboru.
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