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Ocena angiograficzna i obcigzeniowa
echokardiograficzna po chirurgicznym
leczeniu zespotu Bland-White-Garlanda
oraz wady zastawki mitralnej

Angiographic and stress echocardiographic evaluation after surgical treatment
of Bland-White-Garland syndrome and mitral valve insufficiency
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Abstract

We report case of 58-year-old male patient with severe mitral insufficiency in whom in preoperative angiography anomalous

left anterior descending coronary artery arising from pulmonary artery was revealed. Patient successfully underwent mitral
valve replacement, ligation and bypass of left anterior descending artery. Eighteen months after surgery control exercise
echocardiography and angiography were performed to evaluate coronary flow, valve prosthesis and left ventricle function.
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WSTEP

Nieprawidtowe odejscie lewej tetnicy wiericowej (LTW) od
pnia ptucnego (zesp6t Bland-White-Garlanda) jest najczestsza
wada wrodzong tetnic wieficowych i odnotowywane jest
w ok. 1 przypadku na 300 000 urodzen. Blisko 90% niemow-
lat umiera w pierwszym roku Zzycia [1]. Posta¢ przetrwata
w wieku dorostym jest niezwykle rzadka i znacznie zwigksza
ryzyko nagfego zgonu sercowego, gléwnie w przebiegu nie-
wydolnosci serca i zaburzen rytmu serca [2]. W okresie nie-
mowlecym naptyw do LTW z pnia ptucnego jest warunko-
wany oporem tozyska ptucnego. U oséb dorostych dochodzi
do odwrdcenia przeptywu i wsteczna perfuzja dorzecza LTW
jest zalezna od wydolnosci krazenia obocznego (zwykle do-
brze rozwinietego) od prawej tetnicy wiericowej (PTW) [1].
Powstaty przeciek lewo-prawy z LTW do pnia ptucnego skut-
kuje przewlektym niedokrwieniem i narastajaca dysfunkcja
mie$nia brodawkowatego, co moze prowadzi¢ do rozwoju
niedomykalnosci zastawki mitralnej.
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Pacjenta w wieku 58 lat hospitalizowano z powodu nasilenia
objawoéw niewydolnosci serca w Il klasie wg NYHA. Od 46. rz.
pozostawat pod opieka kardiologiczng z powodu umiar-
kowanej niedomykalnosci zastawki mitralnej i nadcisnienia
tetniczego. Ostuchowo stwierdzono holosystoliczny szmer
(Levine 2/6) nad zastawka mitralng. W spoczynkowym bada-
niu elektrokardiograficznym rozpoznano zachowany rytm
zatokowy z niepetnowiazkowym blokiem lewej odnogi pecz-
ka Hisa. W badaniu echokardiograficznym potwierdzono
ciezka niedomykalnos¢ zastawki mitralnej w mechanizmie
prolapsu przedniego pfatka, powigkszenie lewego przedsionka
(57 mm) i lewej komory (66 mm), gleboka hipokineze $ciany
przedniej (frakcja wyrzutowa lewej komory 58%). W toku
przygotowania do operacji wykonano koronarografie, pod-
czas ktorej nie udato sie uwidoczni¢ ujscia LTW. Stwierdzo-
no obecnos¢ silnie powiekszonej PTW obejmujacej unaczy-
nieniem Sciane tylna i boczna z wstecznym przeptywem kon-
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Zespot Bland-White-Garlanda

Rycina 1. Obraz tomografii komputerowej uwidoczniajgcy
odejscie gatezi przedniej zstepujacej (GPZ) lewej tetnicy
wiencowej od tetnicy ptucnej (TP); Ao — aorta wstepujaca

trastu do gatezi przedniej zstepujacej (GPZ) i pnia ptucnego.
W tomografii komputerowej potwierdzono nieprawidtowe
odejscie GPZ od pnia ptucnego oraz uwidoczniono duzg $red-
nice PTW w segmencie 1 i 2 (maks. do 11,2 mm) (ryc. 1).
Pacjenta zakwalifikowano do operagji plastyki lub wymiany
zastawki mitralnej, podwiazania GPZ w czesci proksymalne;j
naczynia i pomostowania tej tetnicy za pomoca tetnicy pier-
siowej wewnetrznej lewej.

Klatke piersiowa otwarto przez sternotomie posrodkowa.
Kaniulizacje serca wykonano w sposob typowy. Stwierdzo-
no silnie rozwinieta PTW wraz z krazeniem obocznym do
dorzecza GPZ (ryc. 2). Krazenie pozaustrojowe prowadzono
w hipotermii 32°C. Po zakleszczeniu aorty roztwor krwistej
zimnej kardioplegii podano do opuszki aorty, uzyskujac za-
trzymanie akgji serca. Zastosowano przezprzegrodowy do-
step do lewego przedsionka. Ocena zastawki mitralnej ujaw-
nita zaawansowane zmiany degeneracyjne ptatka przednie-
g0, silng kalcyfikacje miesnia brodawkowatego przednio-bocz-
nego oraz zerwanie nici $ciegnistych miesnia brodawkowatego
tylno-przysrodkowego. Podjeto decyzje o wymianie zastaw-
ki. Ptatek przedni wycieto w catosci i pozostawiono czes¢
ptatka tylnego. Implantowano mechaniczng dwuptatkowg
proteze 27 mm (Advantage 27 mm, Medtronic, USA). Na-
stepnie podwigzano GPZ w odcinku proksymalnym i wyko-
nano zespolenie z tetnica piersiowa wewnetrzng lewa. Po
okresie reperfuzji zakoficzono krazenie pozaustrojowe przy
pierwszej probie. Okres pooperacyjny przebiegt bez powi-
ktan i pacjenta wypisano do domu w 8. dobie po operagji.

Po 18 miesigcach wykonano kontrolng angiografie i ba-
danie echokardiograficzne po pojedynczym epizodzie nieto-
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Rycina 2. Srédoperacyjne obraz silnie rozwinietej prawej tetnicy
wiencowej wraz z duzymi gateziami krazenia obocznego

lerancji wysitku. Badania przeprowadzono w Centralnym
Szpitalu Klinicznym MSWiA w Warszawie. Stwierdzono pra-
widtowo funkcjonujacy pomost do GPZ, bez cech zwezenia
(ryc. 3). W obciazeniowym badaniu echokardiograficznym nie
stwierdzono zaburzen kurczliwosci lewej komory ani elek-
trokardiograficznym cech niedokrwienia. Pacjenta wypisano
do domu z zaleceniem przyjmowania warfaryny, inhibitora
konwertazy angiotensyny, spironolaktonu, beta-adrenolityka
i statyny.

OMOWIENIE
Chirurgiczne leczenie nieprawidtowego odejscia LTW od pnia
ptucnego jest postepowaniem z wyboru ze wzgledu na wy-
sokie ryzyko zgonu [3]. Techniki operacyjne réznig sie u nie-
mowlat i u dorostych. U dzieci bezposrednie podwigzanie
nieprawidtowego odejscia tetnicy wieicowej wiaze sie z re-
dukcjg przezycia [4]. Rekomendowane jest odtworzenie fi-
zjologicznego krazenia przez obie tetnice wieficowe (opera-
cja Takeuchi, technika reimplantacji) [5]. U dorostych prawi-
dtowy naplyw wieficowy moze zosta¢ zapewniony przez
pomostowanie tetnicy wieficowej i podwiazanie nieprawidfo-
wego potaczenia z pniem ptucnym. Zapewnienie tetniczego
naptywu do GPZ jest zalecane m.in. w celu redukcji ryzyka
rozwiniecia tetniaka lewej komory. Chan i wsp. [6] raporto-
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Rycina 3. Kontrolna angiografia ukazujaca zespolenie tetnicy
piersiowej wewnetrznej lewej do gatezi miedzykomorowej
przedniej lewej tetnicy wiencowej; GPZ — gataz przednia
zstepujaca

wali dobre wyniki u dorostych po zastosowaniu tetnic pier-
siowych wewnetrznych do pomostowania gatezi miedzyko-
morowej przedniej i gafezi okalajacej, wraz z podwigzaniem
nieprawidfowego odejscia LTW. Krytyczna czescig procedury
moze by¢ podanie roztworu kardioplegii bezposrednio do nie-
prawidtowego ujscia LTW i jego zamkniecie. Arsan i wsp. [7]
stwierdzili, ze wykonanie tej czesci operacji przez poprzecz-
ne otwarcie pnia ptucnego moze by¢ nieskuteczne i wiazac
sie z koniecznoscia zastosowania gtebokiej hipotermii w ce-
lu zatrzymania akcji serca. Prezentowana w pracy technika
pozwala unikna¢ interwencji w rejonie pnia ptucnego. We-
dtug autoréw opisana metoda moze by¢ skutecznie stosowa-
na u pacjentéw z bezposrednim odejsciem GPZ od pnia ptuc-
nego, recesywna gafezia okalajaca (niezaleznie od odejscia)
lub dominujaca PTW prowadzaca unaczynienie Sciany tylnej
i bocznej. W prezentowanym przypadku podanie roztworu
kardioplegii do opuszki aorty zapewnito prawidtowe zatrzy-
manie akgji serca i protekcje miokardium w czasie catej pro-
cedury. Ponadto u pacjentéw bez wady zastawki mitralnej
technika ta moze by¢ zastosowana bez uzycia krazenia po-
zaustrojowego. Niemniej podwiazanie gatezi miedzykomo-
rowej przedniej jest zawsze konieczne w celu uniemozliwie-
nia przeptywu konkurencyjnego, co wptywa na zachowanie
droznosci pomostu z tetnicy piersiowej wewnetrznej. Czes¢
autoréw nie zaleca podejmowania interwencji na zastawce
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mitralnej w tej grupie chorych, ze wzgledu na mozliwosc¢ usta-
pienia dysfunkcji niedokrwiennej po korekcji przeptywu wieri-
cowego [1]. Jednak procedura na zastawce mitralnej zawsze
powinna by¢ wykonana z nastepujacych powodéw. Niedo-
mykalno$¢ mitralna wynika z dfugo trwajacej (wrodzonej) hi-
poperfuzji miocardium, co w przypadku opisanego pacjenta
doprowadzito do istotnych zmian degeneracyjnych aparatu
zastawkowego, w tym kalcyfikacji migsnia brodawkowatego
i zerwania nici Sciegnistych. Proces ten nie pozwolit na opty-
malne wykonanie plastyki zastawki. Yam i Menahem [8] do-
nosili o podobnym zjawisku i réwniez koniecznoéci wymia-
ny zastawki. Dodatkowo wyeliminowanie niedomykalnosci
zastawki mitralnej jest konieczne w celu redukcji ci$nienia
w tetnicy ptucnej, co poprawia przeptyw przez krazenie
oboczne z PTW. Dostep przezprzegrodowy do zastawki mi-
tralnej w tej grupie pacjentow jest zalecany ze wzgledu na
obecno$¢ duzych gatezi PTW, zwykle przebiegajacych przez
bruzde Watersona [7].

Podsumowujac, przedstawiona technika operacji zaowo-
cowala niepowiktanym przebiegiem pooperacyjnym i dobrym
wynikiem $rednio odlegtym. Zespét Bland-White-Garlanda
u os6b dorostych jest patologia rzadka, charakteryzujaca sie
duza zmiennoscig anatomiczng i wymagajaca indywidualne-
go podejscia chirurgicznego.
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