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Wada serca typu criss-cross heart wspotwystepujaca
z malpozycja wielkich naczyn i dekstrokardig —
kompleksowe leczenie ztozonej wrodzonej wady

uktadu sercowo-naczyniowego o rzadkiej morfologii

Criss-cross heart, dextrocardia and transposition of the great arteries — comprehensive
management of a complex cardiovascular defect and rare morphology
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Streszczenie

Wrodzona wada serca (CHD) typu criss-cross heart (CCH) wspotwystepujaca ze skrzyzowaniem naptywow przedsionko-
wo-komorowych jest bardzo rzadka, ztozong odmiang anatomiczng polegajaca na nieprawidtowej rotacji komor wokot
dtugiej osi serca. CzestoS¢é wystepowania tej anomalii stanowi mniej niz 0,1% wszystkich CHD. U pacjentéw z CCH
stwierdza sie rowniez ubytki w przegrodzie miedzykomorowej (VSD), malpozycje wielkich naczyn, podwojny odptyw i/lub
hipoplazje prawej komory (RV), stenoze tetnicy ptucnej (PA) i hipoplazje zastawki trojdzielnej.

Zaprezentowano przypadek 7-miesiecznego niemowlecia pici zenskiej w trakcie etapowego leczenia kardiochirurgiczne-
£0, po przezskornej balonoplastyce zastawki ptucnej oraz po operacyjnym, prawostronnym, zmodyfikowanym zespoleniu
systemowo-ptucnym metoda Blalock-Tsussig (BT dex) w okresie noworodkowym.

Wade serca rozpoznano prenatalnie oraz potwierdzono po urodzeniu. W badaniu echokardiograficznym uwidoczniono
CHD typu CCH — skrzyzowanie naptywow oraz nieprawidtowe potaczenia przedsionkowo-komorowe (RV potgczona przez
zastawke trojdzielng z lewym przedsionkiem i lewa komora potaczona przez zastawke mitralng z prawym przedsion-
kiem). Ponadto stwierdzono zwezenie zastawkowe i podzastawkowe PA (gradient RV/PA ok. 90 mm Hg), rozlegty VSD,
malpozycje wielkich naczyn (aorta odchodzaca z RV i PA znad VSD) oraz drozne zespolenie BT dex. Niemowle nie wyka-
zywato cech dusznosci mimo lekkiej sinicy, a jego rozwoj psychoruchowy byt adekwatny do wieku. Po diagnostycznym
cewnikowaniu serca w krazeniu pozaustrojowym wykonano operacje dwukierunkowego zespolenia Glenna (zespolenie
zyty gtéwnej gornej z prawa PA), z usunieciem zespolenia BT dex i zamknieciem pnia PA. Zabieg przebiegt bez powikian.

Ponad 90% przypadkow CHD typu criss-cross wystepuje w lewostronnym potozeniu serca, a wspotwystepowanie malpo-
zycjli wielkich naczyn i dekstrokardii, wedtug najlepszej wiedzy autordw, to drugi taki opisany przypadek. Mimo rzadkoSci
wystepowania odmiany anatomiczne zawsze powinny byé brane pod uwage, zwtaszcza podczas prenatalnej diagnostyki
klinicznej, i precyzyjnie zdefiniowane w okresie kwalifikacji do leczenia operacyjnego.
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Wstep

Powszechny rozwdj diagnostyki prenatalnej spowodowat
zwiekszenie liczby zywych urodzef noworodkéw z wrodzong
wada serca (CHD, congenital heart defect), osiggajac liczbe
9410 na 1000 urodzen w latach 2010-2017 [1]. Wrodzona
wada serca typu criss-cross heart (CCH) wspotwystepujaca
ze skrzyzowaniem naptywdw przedsionkowo-komorowych
(AV, atrioventricular) jest bardzo rzadkg, ztozong odmiang
anatomiczna, w ktorej, podczas rozwoju ptodu wskutek
nieprawidtowej rotacji komor wokot dtugiej osi serca,
przemieszczeniu ulega koniuszek serca, a podstawa serca
i zastawki AV pozostaja na miejscu. [2, 3]. Wedtug aktual-
nych danych czestos¢ wystepowania tej wady to mniej niz
0,1% wszystkich CHD oraz nie wiecej niz 8 przypadkéw
na milion zywych urodzen [4, 5]. Criss-cross heart mozna
zaobserwowaé w trzech postaciach: petnej transpozycji
(zang. dextro-transposition of great arteries), skorygowanej
transpozycji (z ang levo-ttransposition of great arteries)
oraz w funkcjonalnie prawidtowych sercach. Fizjologia
oraz wystepujace objawy zalezg od obecnosci i stopnia
skrzyzowania drogi naptywu, morfologii potaczenia AV, jak
rowniez od wspotwystepujgcych wad serca [5].

U pacjentéw z CCH najczeSciej stwierdza sie wspotwy-
stepujgce ubytki w przegrodzie miedzykomorowej (VSD,
ventricular septal defect), malpozycje wielkich naczyn,
podwojny odptyw i/lub hipoplazje prawej komory (RV, right
ventricle), stenoze tetnicy ptucnej (PA, pulmonary artery)
i hipoplazje zastawki tréjdzielnej [4]. Postepowanie terapeu-
tyczne w przypadku CCH zalezy od mozliwosSci zachowania
funkeji obu komor serca, natomiast zazwyczaj stosuje sie
kardiochirurgiczne leczenie szlakiem fizjologicznej palia-
cji w celu osiagniecia funkcjonalnej pojedynczej komory
systemowej [6].

Opis przypadku

W niniejszej pracy zaprezentowano przypadek 7-mie-
siecznego niemowlecia pici zenskiej z CHD pod postacia
CCH w trakcie etapowego leczenia metodg fizjologicznej
paliacji — szlakiem pojedynczej komory. Pacjentka z CHD
rozpoznana prenatalnie urodzita sie sitami natury w 38.
tygodniu cigzy, uzyskata 10 punktéw w skali Apgar,
a proces adaptacji przebiegt bez powiktan. Po urodzeniu
wykonano przezskérng balonoplastyke zastawki ptucnej
oraz prawostronne, zmodyfikowane zespolenie systemo-
wo-ptucne metodg Blalock-Taussig (BT dex) w okresie
noworodkowym.

W dalszej obserwacji w badaniu echokardiograficznym
potwierdzono CHD typu CCH — skrzyzowanie naptywow oraz
nieprawidtowe potgczenia AV (RV potgczona przez zastawke
tréjdzielng z lewym przedsionkiem i lewa komora potgczona
przez zastawke mitralng z prawym przedsionkiem). Ponad-
to stwierdzono zwezenie zastawkowe i podzastawkowe PA

(gradient RV/PA ok. 90 mm Hg), rozlegly VSD, malpozycje
wielkich naczyn (aorta odchodzaca z RV i PA znad VSD)
oraz drozne zespolenie BT dex (ryc. 1A i 1B). Niemowle nie
wykazywato cech dusznosci mimo lekkiej sinicy, a rozwoj
psychoruchowy dziecka byt adekwatny do wieku. Po diag-
nostycznym cewnikowaniu serca pacjentke zakwalifikowa-
no do dalszego leczenia kardiochirurgicznego (ryc. 1C).
W krazeniu pozaustrojowym wykonano operacje dwukierun-
kowego zespolenia Glenna (zespolenie zyty glownej gornej
z prawg PA). Podczas zabiegu usunieto zespolenie BT dex
i zamknieto pien PA. Zabieg oraz okres pooperacyjny prze-
biegly bez powiktan (ryc. 1D).

Dyskusja

Ponad 90% przypadkéw wady wrodzonej typu CCH wystepu-
je w lewostronnym potozeniu serca, a wspotwystepowanie
malpozycjli wielkich naczyn i dekstrokardii, wedtug najlep-
szej wiedzy autoréw, to po publikacji Kasar i wsp. drugi taki
opisany przypadek.

Wyb6r postepowania w przypadku CCH zalezy od wni-
kliwej oceny indywidualnej morfologii wady oraz jej hemo-
dynamiki, a ostateczng decyzje determinuje mozliwosé
zachowania funkcji obu komér serca. Rozwaza sie mozli-
wos¢ docelowego wykonania takich procedur, jak proce-
dura Rastelli, operacja Jatene’a, zespolenie Glenna czy
wytworzenie centralnego zespolenia systemowo-ptucnego
(ang. central shunt). Analiza kilku przypadkéw dorostych
pacjentéw z wada serca o morfologii CCH wskazuje jed-
nak, ze follow-up zalezy gtdwnie od manifestacji klinicznej,
diagnozowanej jako pierwotne zaburzenia hemodynamiki,
oraz od kompleksowego zaopatrzenia kardiochirurgicznego.
Zdecydowanie mniejsze znaczenie ma zasadnicza anato-
mia wady podstawowe;j [7].

Badanie echokardiograficzne pozwala wysuna¢ podej-
rzenie CHD pod postacig CCH, szczegdlnie jesli nie moz-
na uwidoczni¢ réwnolegtego ustawienia zastawek AV ani
naptywéw komoér oraz gdy obu tych zastawek nie mozna
spontanicznie zwizualizowaé jednoczesnie w 4-jamowej
projekcji koniuszkowej [5]. Co wiecej, w diagnostyce CCH
opisuje sie réwniez wykorzystanie rezonansu magnetycz-
nego (MRI, magnetic resonance imaging) w celu doktadnej
oceny morfologii wady przed zabiegiem [8].

Whioski

Mimo rzadko$ci wystepowania odmiany anatomiczne za-
wsze powinny by¢ brane pod uwage, zwtaszcza podczas
prenatalnej diagnostyki klinicznej, i precyzyjnie zdefiniowa-
ne w okresie kwalifikacji do leczenia operacyjnego.
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Rycina 1A. Badanie echokardiograficzne, projekcja podzebrowa (0§ krétka): przedsionek o morfologii prawego przedsionka potaczony
zastawka tréjdzielna z lewa komora oraz przedsionek o morfologii lewego przedsionka potaczony zastawka mitralng z prawg komora; B. Ba-
danie echokardiograficzne, projekcja koniszkowa 5-jamowa: stenoza tetnicy ptucnej (PA, pulmonary artery). C. Diagnostyczne cewnikowanie
serca: naptyw z prawej tetnicy podobojczykowej przez drozne zespolenie systemowo-ptucne metoda Blalock-Tsussig do PA; D. Poperacyjne
cewnikowanie serca: naptyw z zyty gtéwnej gornej do tetnic ptucnych, dekstrokardia — koniuszek serca skierowany w prawg strone

Abstract

The criss-cross heart congenital defect (CHD) concomitant with transposition of the great arteries has an incidence of
less than 0.1% of all inherited heart anatomy abnormalities. It derives from the anomaly of cardiac rotation around its
long axis after ventricular septation, and results in an atypical relation between the ventricles and the atria. Furthermo-
re, such patients may also present with ventricular septal defect (VSD), large vessel malposition, double outflow and/or
right ventricular hypoplasia (RV), pulmonary artery stenosis (PA), and tricuspid valve hypoplasia.
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Its management is determined by the potential to preserve the function of both ventricles, although usually single-
-ventricle repair is applied.

A 7-month-old patient after a transcatheter pulmonary balloon valvuloplasty and a surgical unilateral modified Blalock-
-Taussig (BT) shunt was admitted to the paediatric cardiac surgery department for further treatment.

CHD had been diagnosed prenatally and confirmed after birth. Echocardiographic study revealed dextrocardia and
a criss-cross heart pathology with discordant atrioventricular (AV) and ventriculoarterial relations. Intracardiac pathology
was concomitant with transposition of the great arteries [aorta originating from the RV, and PA from above the VSD],
subvalvular and valvular pulmonary stenosis (gradient RV/PA approx. 90 mmHg), and unobstructed BT shunt. Systemic
cyanosis was not observed, and the child’s mental and physical development was undisturbed. After diagnostic cathe-
terisation, the patient was referred for further surgery.

Using extracorporeal circulation, a bidirectional Glenn anastomosis was performed, and the BT shunt as well as the PA
were closed and dissected. The postoperative course was uncomplicated.

More than 90% of criss-cross hearts co-occur with levocardia. Concomitance with AV-related transposition of the great
arteries and dextrocardia, to the best of our knowledge, is here described in the literature for only the second time.
Thus, the diagnosis of a rare congenital heart defect should be always considered, especially in prenatal diagnostics,
and precisely defined during qualification for further surgical treatment.

Key words: criss-cross heart, dextrocardia, transposition on the great arteries, congenital heart defects, peadiatric

cardiac surgery
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