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Hemolytic anemia after repair of tetralogy of Fallot many years ago

We report the case of 26-year-old patient with hemolytic anemia who underwent a repair of
tetralogy of Fallot in childchood. The hemolysis was caused by mechanical damage of the
erythrocytes due to vigorous flow through the residual ventricular septal defect and severely
obstructed left ventricular outflow tract. Subsequent surgical correction stopped hemolysis
within few days. During next 3 month follow-up reccurence of hemolytic anemia was not

detected. (Folia Cardiol. 2002: 9: 81-85)

hemolytic anemia, tetralogy of Fallot, left-to-right shunt, ventricular septal

defect, subvalvular aortic stenosis

Wstep

Niedokrwisto§¢ spowodowana hemolizg jest
bardzo rzadkim powiklaniem operacji serca. Najcze-
Sciej wystepuje u pacjentdw po wszczepieniu me-
chanicznych zastawek serca, gtéwnie aortalnych,
czeSciej przy starych typach zastawek — kulkowych
1 jednodyskowych. Moze by¢ wywolana rowniez
przez przeciek okotozastawkowy. Hemolize obser-
wowano po korekcji wad wrodzonych z uzyciem laty,
takze przy istniejacych na niej skrzeplinach lub
wegetacjach bakteryjnych. Postepujgca niedokrwi-
sto§¢ moze dodatkowo nasilac¢ rozpad erytrocytow
wtornie do zwiekszonego rzutu serca. Rzadziej spo-
tyka sie hemolize po wszczepieniu bioprotez 1 ho-
mograftow, w niedomykalno$ci wlasnych zastawek,
w kardiomiopatii przerostowej zawezajacej 1 wadach
wrodzonych z obecnoS$cia ciasnego zwezenia [1-3].
W niniejszej pracy przedstawiono przypadek pacjen-
ta po korekcji tetralogii Fallota (TOF, tetralogy of
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Fallot), u ktérego wiele lat po operacji stwierdzono
znacznego stopnia niedokrwisto§¢ hemolityczna.

Opis przypadku

Studenta w wieku 26 lat, po operacji TOF w wie-
ku 14 lat (1988 rok) skierowano do Instytutu Kardiolo-
gii z powodu istotnej rekanalizacji ubytku przegrody
miedzykomorowej oraz podzastawkowego zwezenia
aorty. Glowne dolegliwo$ci pacjenta byly zwiazane ze
stwierdzong przed 2 laty i nasilajacg sie anemig hemo-
lityczna. Wykonana wcze$niej w oSrodku hematologicz-
nym szczegolowa diagnostyka wykluczyta wrodzone
1 immunologiczne przyczyny hemolizy. Uznano, ze za
nasilony rozpad erytrocytow sa odpowiedzialne reszt-
kowe zaburzenia hemodynamiczne — ciasne zweze-
nie drogi odptywu lewej komory oraz istotny lewo-pra-
wy przeciek na poziomie komor. Niedokrwisto§¢ okre-
§lono jednak jako angiopatyczna.

Przy przyjeciu do szpitala w badaniu przedmio-
towym stwierdzono intensywne zazobicenie skory
1 S§luzéwek, wyczuwalny w okolicy przedsercowej
mruk skurczowy z towarzyszacym glo$nym szme-
rem holosystolicznym nad calym sercem oraz kom-
ponentg diastoliczng styszalng w polu aortalnym, po-
wiekszenie §ledziony i1 watroby. W obrazie radiolo-
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Rycina 1. Elektrokardiogram. A. Odprowadzenia przedsercowe; B. Odprowadzenia kofnczynowe

Figure 1. Electrocardiogram. A. Precordial leads; B. Extremity leads

gicznym klatki piersiowej stwierdzono powieksze-
nie sylwetki serca, a takze cechy wzmozonego prze-
plywu ptucnego.

Elektrokardiogram wykazywal rytm zatokowy
63\min, normogram, blok prawej odnogi peczka
Hisa oraz cechy przerostu obu komor (ryc. 1).

W echokardiograficznym badaniu przezklatko-
wym stwierdzono rekanalizacje ubytku przegrody
miedzykomorowej z istotnym przeciekiem lewo-
-prawym, ciasne zwezenie podzastawkowe aorty o ty-

pie membrany ze zwezeniem mieSniowym, z maksy-
malnym skurczowym gradientem 97 mm Hg, matlg
niedomykalno$¢ zastawki aortalnej 1 mitralnej, znacz-
ne pogrubienie mie$nia lewej komory i1 poszerzenie
jej jamy, ktérej wymiar rozkurczowy wynosit 6,2 cm.
Frakcje wyrzutowa obliczono na 82% (ryc. 2, 3). La-
boratoryjnie ujawniono: w morfologii krwi obwodowe;:
liczbe krwinek biatych réwna 2600//mm?, liczbe krwi-
nek czerwonych — 3,04 mln/mm?, stezenie hemoglo-
biny 9,1 g/dl, hematokryt — 28,7%, Srednie stezenie
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Rycina 2. Badanie echokardiograficzne, projekcja przy-
mostkowa podtuzna; *podzastawkowe mies$niowe zwe-
zenie drogi odptywu lewej komory, LV — lewa komora,
Ao — aorta, LA — lewy przedsionek

Figure 2. Echocardiogram, long axis parasternal view;
*subvalvular muscular left ventricular outflow tract ob-
struction

hemoglobiny w krwince — 31,7 g/dl, liczbe plytek
— 105 tys./ mm?, frakcje retikulocytow — 107 %o
(norma 5-15 %o). Zwracata uwage anizocytoza, poiki-
locytoza, anizochromia oraz fragmentacja erytrocytow.
Odczyn Coombsa byt ujemny, za$ odczyn Biernackie-
go wynosit 3 mm\h. W badaniu biochemicznym stwier-
dzono: stezenie dehydrogenazy mleczanowe;j
— 2280 mmol\l (norma 10-190), bilirubiny catkowi-
te) — 109,4 umol\l (norma 2,0-26,0), aminotransfe-
razy asparaginowej — 158 U\l (norma 0—35), amino-
transferazy alaninowej — 60 U\l (norma 0-35). Pozo-

state parametry mieScily sie w granicach normy. Pa-
cjenta zakwalifikowano do reoperacji. Srodoperacyj-
nie stwierdzono: odpruta w kilku miejscach welurowg
tate o wymiarach 4,5 x 5 cm, zamykajaca podaortalny
ubytek przegrody miedzykomorowej, druga fate o wy-
miarach 3 X 7 cm, poszerzajaca droge odplywu pra-
wej komory, znajdujacy sie 1,5 cm pod zastawka aor-
talng watl mie$niowy zawezajacy droge odplywu lewej
komory oraz maly, wczeSniej nieuwidoczniony uby-
tek czeSci mieSniowe] przegrody miedzykomorowe;.
Zabieg polegal na czeSciowym usunieciu uszkodzonej
taty 1 zamknieciu rekanalizacji przecieku miedzyko-
morowego nowg lata goreteksowa. Poszerzono row-
niez droge odptywu lewej komory, resekujac wat mie-
Sniowy z czeScig przegrody miedzykomorowej. Ope-
racja powiklana byla calkowitym blokiem przedsion-
kowo-komorowym, wymagajacym implantacji roz-
rusznika VDD.

W ciagu kilku dni po zabiegu obserwowano cal-
kowite ustgpienie hemolizy z normalizacja parame-
trow. W morfologii krwi obwodowej stwierdzono:
liczbe krwinek biatych — 4200/mm?, liczbe krwinek
czerwonych — 4,16 mln/mm?®, stezenie hemoglobi-
ny — 10,8 g/dl, hematokryt — 34,3%, Srednie ste-
zenie hemoglobiny w krwince — 31,5 g/dl, liczbe
plytek — 185 tys./mm?®. Stezenie bilirubiny obnizylo
sie do 10,6 umol\l, dehydrogenazy mleczanowe;j
— do 170 U/, aminotransferazy asparaginowej
— do 30 U/], a aminotransferazy alaninowej — do
31 U/l. Badanie echokardiograficzne potwierdzito
skuteczno$§¢ wykonanej korekcji. Pacjenta wypisa-
no do domu w stanie dobrym.

[
Rycina 3. Badanie echokardiograficzne, projekcja koniuszkowa; A. *Ciasne tunelowate zwezenie drogi odptywu lewej
komory, LV — lewa komora, LA — lewy przedsionek; B. W badaniu dopplerowskim przeptywu znakowanym kolorem
turbulencja w drodze odptywu lewej komory oraz resztkowy lewo-prawy przeciek na poziomie komor (strzatka);
LV — lewa komora, LA — lewy przedsionek, LVOTO — zwezenie drogi odptywu lewej komory

Figure 3. Echocardiogram, four chamber view; A. *Narrow tunnel-shaped left ventricular outflow tract obstruction; B. Color
Doppler demonstrated a turbulence in the left ventricular outflow tract as well as trivial left-toright interventricular shunt (arrow)
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Dyskusja

Niedokrwisto$§¢ hemolityczna jest spowodowa-
na skroceniem czasu zycia erytrocytow wynikajacym
z roznorodnych wad krwinkowych lub czynnikow po-
zakrwinkowych [2]. W wiekszo§ci przypadkow szpik
kostny 1jego czynno$¢ sa prawidiowe [4]. Niedokrwi-
sto$§¢ pojawia sie, gdy nasilenie hemolizy jest wiek-
sze niz zdolno$ci kompensacyjne szpiku, siegajace
6-7-krotnego zwiekszenia normalnej wydajnoSci,
przy czym objawy niedokrwisto$ci wystepuja, gdy
hemoliza jest nagla 1 znacznego stopnia lub gdy czas
przezycia erytrocytow jest tak krotki, ze catkowicie
zawodzi czynno$¢ wyrownawcza szpiku [5]. Na ob-
raz kliniczny skiada sie ostabienie, bladoS¢ i zazo61-
cenie powlok, goraczka, dreszcze, bole w okolicy le-
dzwiowej, powiekszenie §ledziony, czasami zastoino-
wa niewydolno$¢ serca. W dlugo trwajacej hemolizie
moze rozwina¢ sie kamica zo6iciowa oraz deformacje
kostne ze ztamaniami patologicznymi w nastepstwie
zwiekszenia objetoSci czerwonego szpiku kosztem
warstwy korowej koSci [1].

Niedokrwisto§¢ hemolityczna nosi cechy nie-
dokrwisto$ci normobarwliwej lub nadbarwliwej. To-
warzyszy jej zwiekszona retikulocytoza, czesto
zmiana ksztaltu erytrocytow, zmniejszenie oporno-
§ci osmotycznej, nakrapianie zasadochtonne krwi-
nek czerwonych oraz ich wielobarwliwo§é. W ciez-
kich przypadkach moga pojawiac sie we krwi obwo-
dowej erytroblasty. Liczba leukocytow i plytek bywa
przewaznie prawidlowa, ale moze ulec obnizeniu
(np. w niedokrwisto$ci immunohemolitycznej) lub
podwyzszeniu (ostra niedokrwisto$¢ hemolityczna).
Mielogram wykazuje zywa odnowe czerwonokrwin-
kowa, proporcjonalng do nasilenia procesu hemoli-

tycznego [5]. W profilu biochemicznym zwraca
uwage podwyzszone stezenie bilirubiny 1 dehydro-
genazy mleczanowej, z towarzyszacym obnizonym
stezeniem haptoglobin. Odczyn Biernackiego jest
zwykle przyspieszony. Stezenie zelaza w surowicy
przewaznie przekracza norme, rzadziej, w duzej
hemolizie, moze by¢ obnizone [1, 5].

W piSmiennictwie mozna znalez¢ wiele klasy-
fikacji niedokrwistoS$ci hemolitycznej. Biorac pod
uwage miejsce niszczenia erytrocytow, wyrozniamy
niedokrwisto$§¢: zewnatrznaczyniowsa, gdzie de-
strukcja krwinek zachodzi gtéwnie w Sledzionie, ale
rowniez w watrobie 1 szpiku kostnym, oraz we-
wnatrznaczyniowa, gdzie hemoliza nastepuje w kra-
zeniu [6]. Niektorzy dzielg niedokrwisto$ci hemo-
lityczne na spowodowane przyczynami wewnatrz-
krwinkowymi lub zewnatrzkrwinkowymi [4, 5].
Kolejna klasyfikacja obejmuje [1, 3—6] wrodzong
oraz nabyta (immunologiczng lub nieimmunolo-
giczng) niedokrwisto$¢ hemolityczng (tab. 1-3).

W omawianym przypadku mamy do czynienia
z hemoliza spowodowang czynnikami mechanicznymi.
W pi$miennictwie jako najczestsza przyczyne tego zja-
wiska podaje sie uszkodzenie krwinek u pacjentow po
wszczepieniu sztucznych zastawek, gtownie starsze-
go typu, szczegoblnie z towarzyszacym przeciekiem
okolozastawkowym [2]. Ogolnie rzecz biorac, za frag-
mentacje erytrocytow jest odpowiedzialny duzy wzrost
ci$nienia w jamie serca, ze zwiekszong turbulencja
przeptywu. Na przykiad, jesli gradient ciSnien przez
zastawke przekracza 50 mm Hg, sily dzialajace na
krwinke czerwong mogg przekroczyé 4000 dyn/cm?,
przy czym warto$¢ 3000 dyn/cm? jest wystarczajaca do
wywolania hemolizy [7]. U omawianego chorego wspot-
istniato kilka czynnikow odpowiedzialnych za rozpad

Tabela 1. Wrodzona niedokrwisto$¢ hemolityczna

Table 1. Hereditary hemolytic anemia

Hemoglobinopatia

Np. anemia sierpowata

Defekt struktury i funkgcji
btony krwinkowej

Np. wrodzona sferocytoza

Niedobdr enzymow
krwinek czerwonych

Np. niedobdér dehydrogenazy
glukozo-6-fosforanowej

Tabela 2. Nabyta immunologiczna niedokrwistos¢ hemolityczna

Table 2. Acquired immune hemolytic anemia

Autoimmunologiczna

Np. przeciwciata typu zimnego lub cieptego

Alloimmunologiczna

Np. wstrzas hemolityczny po przetoczeniu krwi obcogrupowe;j
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Tabela 3. Nabyta nieimmunologiczna niedokrwisto$é hemolityczna

Table 3. Acquired non-immune hemolytic anemia

Mikroangiopatyczna Wewnatrznaczyniowa hemoliza spowodowana
zaburzeniami mikrokrazenia, np. DIC,
zespot hemolityczno-mocznicowy, toczeh rumieniowaty uktadowy

Spowodowana lekami Np. sulfonamidy, fenacetyna
Spowodowana toksynami Np. jady zmij, fenol, lizol

Nabyte dysfunkcje btony erytrocytow Np. nocna napadowa hemoglobinuria
Spowodowana czynnikami mechanicznymi  Np. hemoglobinuria marszowa
Spowodowana czynnikami fizycznymi Np. ciezkie rozlegte oparzenia

krwinek: wysoki gradient ciSnien w drodze odptywu le-
wej komory spowodowany podzastawkowym zweze-
niem aorty, istotny lewo-prawy przeciek w biegunie
nadprutej, zawierajacej kilka otwordw laty zamykaja-
cej ubytek przegrody miedzykomorowe] oraz obecno$¢
dwoch bardzo duzych welurowych iat.

Fakt niezwykle szybkiego ustapienia niedo-
krwistoSci hemolitycznej u opisywanego chorego po
skutecznej korekcji kardiochirurgicznej potwierdza
brak innych przyczyn rozpadu krwinek niz mecha-
niczne, tj. zwiazane z nieprawidlowymi przepltywa-
mi spowodowanymi wadg serca.

Streszczenie

Niedokrwisto$¢ hemolityczna u pacjenta po korekcji TOF przed laty

Przedstawiono przypadek niedokrwistosci hemolitycznej u pacjenta po korekcyi tetralogii Fal-
lota przed wieloma laty. Hemoliza byla spowodowana resztkowym przeciekiem lewo-prawym
w obrebie laty zamykajqgcej ubytek przegrody miedzykomorowey ovaz istotnym zwezeniem pod-
zastawkowym aorty. Skuteczne leczenie operacyjne spowodowalo catkowite ustgpienie hemoli-
zy po kilku dniach. (Folia Cardiol. 2002: 9: 81-85)

anemia hemolityczna, tetralogia Fallota, przeciek lewo-prawy, ubytek przegrody
miedzykomorowej, podzastawkowe zwezenie aorty
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