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Wstep

Prawidiowe funkcjonowanie lewej komory jako
komory ,,systemowe;j”, a prawej jako ,,plucnej” po-
lega na przystosowaniu sie do pokonywania oporu
naczyniowego krazenia obwodowego lub ptucnego.
Model ten w pelni ksztaltuje sie dopiero w pierw-
szych tygodniach zycia poza lonem matKki 1 poprze-
dza go okres zmian przystosowawczych, zwanych
krazeniem adaptacyjnym lub przejSciowym [1, 2].

Jednym z zadan prawej komory (RV, right ven-
tricle) w okresie plodowym jest wytwarzanie cis-
nienia systemowego — funkcje te stopniowo za-
czyna pelnié, dopiero po urodzeniu, lewa komora
(LV, left ventricle). Jak wynika z wielu badan, pro-
ces przystosowywania sie do podjecia funkcji ko-
mory objetoSciowe], zaopatrujacej niskooporowe
krazenie ptucne w przypadku komory prawe;j prze-
biega po urodzeniu o wiele tatwiej niz w przypad-
ku lewej, ktora musi pokonaé wzrastajacy opor kra-
zenia systemowego. Komora prawa pozostaje nie-
jako w gotowo$ci do wspomagania krazenia
systemowego, co obserwuje sie zar6wno w warun-
kach fizjologicznych, jak tez w roznych stanach pa-
tologicznych [2-5].

Komora prawa i lewa r6znig sie od siebie wie-
loma cechami, wsrod ktorych znaczaca role odgry-
wa budowa mie$niowa. Ponadto, na przekroju po-
przecznym LV ma ksztalt elipsy ze stosunkowo
grubg $ciang, dobrze przygotowana do pokonywa-
nia wysokiego ci$nienia w systemowych naczyniach
tetniczych, podczas gdy RV, ktéra w warunkach pra-
widlowych przystosowana jest do pokonywania ni-
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skich oporéw, ma ksztalt potksiezycowaty, z cienka
wolna $ciang oraz przegroda miedzykomorowa wpu-
klajaca sie do jej Swiatla. Przegroda miedzykomo-
rowa, mimo ze jest utworzona z czeSci przegrodo-
wej zar6wno prawej, jak 1 lewej komory, funkcjonal-
nie nalezy jednak do komory lewe;j [6].

Prawa komore nazywa sie komora systemowa,
gdyz w bezpoSredni sposéb jest powigzana z aortg
(np. w przelozeniu wielkich naczyn — TGA, trans-
position of the great arteries) lub poSrednio — po-
przez drozny przewod tetniczy (np. w zespole nie-
dorozwoju lewego serca — HLHS, hypoplastic left
heart syndrome, lub w przerwanym tuku aorty
—IAA, interrupted aortic arch) taczy sie z aorta zste-
pujaca 1 zaopatruje wysokoci$nieniowe krazenie
systemowe. Zaburzenia hemodynamiczne zalezg
rowniez od tego, czy krazenie wiencowe jest zaopa-
trywane wstecznie poprzez prawo-lewy przeciek na
poziomie przewodu tetniczego (jak w HLHS) czy
tez nie (w IAA) [7-9].

Systemowa RV jest komora wydolna, jezeli ma
prawidiowa morfologie, objetos$¢, prawidiowa funk-
cje skurczowo-rozkurczowa, cechuje sie zdolno$cig
wytwarzania ci$nienia wystarczajacego do filtracji
w torebce Bowmana oraz prawidlowa morfologia
1 funkcja zastawki trojdzielnej [1-3, 5, 6, 10].

Porownanie systemowej prawej komory
i funkcjonalnie prawidlowej prawej komory

1. Objetosc poéznorozkurczowa (RVEDV, right ven-
tricular enddiastolic volume) jest zwiekszona.

2. Frakcje: wyrzutowa (EF, ejection fraction) oraz

skracania (SE, shortening fraction) sa zmniej-

szone.

Kurczliwo$¢ jest zmniejszona.

Istnieje niedomykalno§¢ zastawki trojdzielnej

(istotna u ok. 10-15%).

5. Mozliwe s3 zaburzenia rytmu serca.
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Wady wrodzone serca (CHD, congenital
heart disease) z systemowa prawa komora

Przetozenie wielkich pni tetniczych (TGA).
Przerwanie ciagloS$ci tuku aorty (IAA).

Zespo6t niedorozwoju lewego serca (HLHS).
Izolowane krytyczne zwezenie/atrezja zastawki
aortalnej (AvS, aortic valve stenosis).

5. Inne, bardzo rzadko wystepujace zlozone wro-
dzone wady serca.

-

Typy zaburzen hemodynamicznych
w CHD z systemowa prawa komora

Typ I zaburzen: Klinicznym modelowym przy-
ktadem jest TGA, gdzie komora anatomicznie pra-
wa jest polaczona z aortg 1 pozostaje po urodzeniu
komora systemowa (ryc 1).

Zaburzenia zagrazajace zyciu noworodka
z TGA wynikaja nie tyle z niedostatecznej zdolno-
$ci skurczowo-wyrzutowej RV, co w duzej mierze
z patologicznego skiadu biochemicznego niskoutle-
nowanej krwi obwodowej naptywajacej do prawe-
go serca, ktora nastepnie jest przekazywana po-
wtornie do tego samego obszaru krazeniowego,
czyli krazenia systemowego oraz naczyn wien-
cowych. Zycie dziecka jest mozliwe dzieki polacze-
niom systemowo-plucnym na poziomie przedsion-
kow (otwor owalny lub ASD2), lub/i naczyn (droz-
ny przetrwaly przewod tetniczy — PDA, patent

—
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Ryec. 1. Przetozenie wielkich naczyn. Aorta (Ao) z przodu

faczy sie z komorg anatomicznie prawa, tetnica ptucna

(PA) z tytu faczy sie z komora lewg. Charakterystyczny
obraz naczyn w projekcji z wciecia jarzmowego.

ductus arterious) lub komor (ubytek miedzykomo-
rowy).

Analiza piSmiennictwa dotyczacego odlegtej
oceny funkcji systemowej RV u dzieci z TGA po tzw.
fizjologicznej korekcji metodg Mustarda czy Sennin-
ga wskazuje, ze czynno$c tej komory nie jest ideal-
na [4, 11-14]. Do gtéwnych problemoéw wystepuja-
cych w odleglym okresie pooperacyjnym nalezg
wtorne zwezenia nowowytworzonych naplywow
zylnych (czeSciej po korekcji sposobem Mustarda),
oslabienie funkcji RV, niedomykalno$ci zastawek
przedsionkowo-komorowych, dynamiczne zwezenie
drogi wyplywu z LV oraz zaburzenia rytmu serca
wynikajace z dysfunkcji wezla zatokowego [11-13,
15] (ryc. 2).

Z wyzej opisanych powodow, obecnie preferu-
je sie, jako lepsza metode, anatomiczng korekcje
wady (sposobem Jatene).

Innym bardzo istotnym problemem u niektorych
noworodkow z systemowa RV jest skojarzenie tego
typu wad wrodzonych serca z wrodzonymi niedobo-
rami odporno$ci. Autorzy niniejszego doniesienia
jako jedni z pierwszych dowiedli, ze u niektérych
dzieci z TGA wystepuja zaburzenia odpornosci ko-
morkowej spowodowane niedorozwojem grasicy.
Stwarza to mozliwo§¢ wystgpienia uogoélnionych za-
kazen drobnoustrojami oportunistycznymi, jak tez
niepowodzen leczniczych, jezeli przetoczy sie im
krew bez wczeSniejszego napromieniowania [16]. Po-
wodem powiklan okresu pooperacyjnego, a nawet

Ryc. 2. Przetozenie wielkich naczyn po zabiegu metoda
Senninga. Widoczna powiekszona jama systemowej
prawej komory (RV) i prawego przedsionka (RA). Prze-
groda wpukla sie w droge wyptywu z komory lewe;j (LV),
powodujac jej dynamiczne tetniakowate zwezenie
(strzatka). Projekcja koniuszkowa.
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Ryc. 3. Przerwanie ciggtosci fuku aorty (typ B). Krew
z systemowej RV ptynie do tetnicy ptucnej (PA), a na-
stepnie przez drozny przetrwaty przewadd tetniczy (PDA)
do dystalnej czesci tuku aorty, od ktérego odchodzi lewa
tetnica podobojczykowa (LSA), dalej do aorty zstepuja-
cej (DAo). W goérze widoczna jest proksymalna czesé
fuku aorty konczacego sie lewa tetnicg szyjng wspdlng
(LCCA). Projekcja z dotka jarzmowego.

zgonu pacjenta nie jest wowczas dysfunkcja syste-
mowe] RV, biad operacyjny lub niewta§ciwa kwalifi-
kacja przedoperacyjna, lecz czesto nierozpoznany od-
czyn typu GVHD (graft versus host disease), jezeli
u noworodka uprzednio nie wykonano badan odpor-
noscii nie stwierdzano zaburzen. Rowniez inna wada,
w ktorej RV jest systemowa, tj. IAA, kojarzy sie z
aplazja lub hipoplazjg grasicy. U niektorych z tych
dzieci rozwija sie pelnoobjawowy zespot DiGeorga.
Podobnie jak w przypadku TGA, los pacjentow z tym
typem systemowej RV zalezy od wtasciwego rozpo-
znania immunologicznego [17-19].

Typ II zaburzen: Przykladem jest przerwanie
ciagtosci tuku aorty. Krew z RV przedostaje sie do
pnia plucnego (PA, pulmonary artery), a nastepnie
przez drozny przewdd tetniczy do aorty zstepuja-
cej (DAo, descending aorta) [9]. W zalezno$ci od
miejsca przerwania cigglosci tuku wyroznia sie typ
A, B oraz C (ryc. 3).

Zasadnicze zaburzenia hemodynamiczne w IAA
spowodowane sg desaturacja krwi w aorcie zstepu-
jacej, przy zachowaniu prawidlowego ukrwienia
miesnia sercowego. W wadzie tej, u okoto 90-95%
obecny jest rowniez bardzo charakterystyczny uby-
tek miedzykomorowy, tzw. posterior malalignment,
w wyniku czego moze powstaé utrudnienie wyply-
wu z LV serca. Stwierdzenie takiego rodzaju ubyt-
ku miedzykomorowego (VSD, ventricular septal de-
fect) zawsze powinno sklania¢ do szczegblowej oce-
ny tuku aorty (ryc. 4).

Ryc. 4. Duzy ubytek miedzykomorowy (VSD) typu ma-
lalignment u norowodka z IAA, typ B. Projekcja piecio-
jamowa przykoniuszkowa.

Typ III zaburzen: Przykladem tego rodzaju nie-
prawidiowos$ci jest zesp6l niedorozwoju lewego
serca (HLHS). Zasadniczym zaburzeniem jest de-
saturacja krwi w aorcie zstepujacej, krazeniu sys-
temowym oraz zaburzenie ukrwienia miesnia ser-
cowego z powodu wstecznego (przez PDA) naply-
wu krwi o zmniejszonej saturacji do aorty wstepu-
jacej 1 naczyn wiencowych (ryc. 5).

Szczegolna rola przewodu tetniczego
(PDA) w krytycznych wadach wrodzo-
nych serca z systemowa prawag komora

Przewdd tetniczy jest ,,naczyniem zycia” w kry-
tycznych wadach wrodzonych serca z systemowg
prawa komora serca, bez wzgledu na mechanizm
zaburzen hemodynamicznych. Przerwanie ciagto$ci
tuku aorty (IAA) stanowi model dramatycznych
zmian w ukladzie krazenia, gdy PDA zaczyna sie
zamykac. Nastepuje wowczas zmniejszenie przeply-
wu w DAo, naczyniach nerkowych i trzewnych. Po-
jawia sie narastajaca kwasica. Rownoczes$nie, ponie-
waz wraz z wiekiem obniza sie opor plucny, zwiek-
sza sie przeciek lewo-prawy na poziomie komor
przez istniejacy zwykle w tej wadzie VSD. W kon-
sekwencji podwyzsza sie ciSnienie w LV oraz ci$nie-
nie poéznorozkurczowe w lewej komorze, doprowa-
dzajac do powstawania niewydolno$ci lewej komory
serca. Jest to przyklad, kiedy podanie dziecku tlenu
jest szkodliwe, moze bowiem doprowadzi¢ do przy-
spieszonego zamykania sie PDA z jednoczesnym roz-
szerzeniem lozyska plucnego. To z kolei powoduje
preferencje przeplywu plucnego, co prowadzi do dal-
szego zmniejszenia przeplywu systemowego i pogle-
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zastawka aorty

Ryc. 5. Typowy obraz zespotu niedorozwoju lewego ser-
ca. Ciggtos¢: systemowa prawa komora (RV)-tetnica ptuc-
na (PA)-przetrwaty przewdd tetniczy (PDA)-aorta zstepu-
jaca (DAo) — wsteczny naptyw do naczyn wiencowych.
Krytyczne zwezenie zastawki aorty z hipoplazjg aorty wste-
pujacej. Hipoplazja lewej komory (LV). Projekcja z dotka
podsercowego.

biajacej sie katastrofy metabolicznej, ktora moze sie
zakonczy¢ zgonem dziecka. Podobne zmiany doko-
nuja sie w HLHS, gdy nastepuje zamykanie sie PDA.
Tu jednak objawy sa jeszcze bardziej burzliwe, ponie-
waz wraz ze zmniejszeniem perfuzji systemowej do-
chodzi réwnoczes$nie do zmniejszenia i tak juz bardzo
obnizonego przeplywu wiencowego. Jedynym stusz-
nym postepowaniem w takich przypadkach jest na-
tychmiastowe podanie Prostinu VR w cigglym wlewie
dozylnym w celu utrzymania droznoSci, a nastepnie
poszerzenie PDA, co moze uratowac zycie noworod-
ka do czasu podjecia wlaSciwego leczenia operacyjne-
g0 [7, 8, 20, 21] (ryc. 6).

Nie ulega watpliwosci, ze RV ma zdolnoSci
przystosowawcze do pokonywania oporu krazenia
systemowego, chociaz nie dzieje sie to bez wtor-
nych niepozadanych nastepstw, bowiem w warun-
kach fizjologicznych przypada jej zupelnie inna
rola. Zjawisko to nie zostalo dotad jednoznacznie
wyjas$nione z przyczyn technicznych, ktore pole-
gaja glownie na trudno§ciach w ocenie funkcji pra-
wej komory [2, 22]. Ma to jednak istotne znacze-
nie, szczegb6lnie w przypadku wrodzonych wadach
serca o zlozonym charakterze, kiedy jedyna moz-

Ryc. 6. Noworodek 2-dniowy z HLHS isystemowa
prawa komora. Strzatkg zaznaczono bardzo szeroki PDA
(ok. 5 mm), przez ktéry ptynie krew z prawej komory
i tetnicy ptucnej do aorty zstepujacej. Dziecko w trakcie
ciaggtego wlewu Prostinu VR.

liwo$cig operacyjnej korekcji jest przyporzadkowa-
nie prawej komorze funkcji komory systemowe;.

Najlepsza metoda diagnostyczna wrodzonych
wad serca jest echokardiografia [23], chociaz w nie-
ktorych ztozonych wadach cewnikowanie serca po-
zostaje nadal nieodzowne [6]. Duze nadzieje na lep-
sze zrozumienie specyfiki funkcji prawidiowej RV,
jak tez w sytuacji, gdy pelni ona role komory sys-
temowej, daja nowe metody diagnostyczne, szcze-
goblnie echokardiografia trojwymiarowa oraz rezo-
nans magnetyczny [22, 24], jak tez nowe metody
detekcji jej wsierdzia [3, 25, 26].
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