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Pacjenci z zespotem Fallota po korekgcji wady.
Leczymy czy tylko korygujemy?

Patients after surgical repair of tetralogy of Fallot. Treatment or correction
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WSTEP

Tetralogia Fallota jest najczesciej wystepujaca sinicza wada
serca. Gtéwnymi skladowymi zespotu Fallota sa: duzy, niere-
strykcyjny ubytek przegrody miedzykomorowej i zwezenie
drogi odptywu z prawej komory (RVOT). Pacjenci z zespo-
tem Fallota od ponad 50 lat s3 z powodzeniem leczeni chi-
rurgicznie. W 1944 r. Alfred Blalock z inspiracji kardiologa
Heleny Taussig rozpoczat chirurgiczne leczenie zespotu Fal-
lota. Wykonat zespolenie tetnicy podobojczykowej z tetnica
ptucna, i zwiekszajac w ten sposéb przeptyw ptucny, ztago-
dzit stopien niedotlenienia [1]. Pierwszej catkowitej korekg;ji
zespotu Fallota dokonat C. Walton Lillehei w 1954 r. przy
uzyciu krazenia skrzyzowanego [2]. Korekcja chirurgiczna
wady polega na zamknieciu ubytku w przegrodzie miedzy-
komorowej i rekonstrukcji RVOT. U wiekszosci pacjentow
integralng czes¢ korekgji stanowi przeciecie i poszerzenie nie-
dorozwinietego pierscienia tetnicy ptucne;j.

Skutecznos¢ leczenia pacjentéw z zespotem Fallota jest
jednym z najwiekszych osiagnie¢ w chirurgii wrodzonych wad
serca. Obecnie Smiertelnos¢ pooperacyjna jest znikoma,
a wczesne wyniki sa zadowalajace. Jakos¢ zycia, wydolnos¢
wysitkowa, stan psychosocjalny czy konieczno$¢ opieki me-
dycznej 0s6b po korekgji zespotu Fallota niewiele réznia sie
od tych samych parametréw w populacji ogdlnej [3, 4].
Wskaznik przezywalnosci pacjentéw po korekcji zespotu Fal-
lota jest tylko niewiele nizszy od przewidywanej wartosci tego
wskaznika w populacji ogélnej [5]. Kobiety po korekgji ze-
spotu Fallota dobrze toleruja ciaze i poréd [6]. Istnieja donie-
sienia o osiagnieciu 70. lub nawet 80. roku zycia przez pa-
cjentéw, u ktérych w wieku dojrzatlym wykonano korekcje
zespotu Fallota [7].

Jednak u 5-25% o0s6b w drugiej lub trzeciej dekadzie od
korekgji wady pojawiaja sie rézne problemy kliniczne wyma-
gajace farmakoterapii, interwencyjnego zabiegu kardiologicz-
nego lub ponownej operacji [8, 9]. Z roku na rok rosnie popu-
lacja pacjentéw po korekcjach zespotu Fallota, ktérzy wyma-
gaja dalszej opieki kardiologicznej. W okresie odleglym naj-
istotniejsze dolegliwosci tych osob, takie jak postepujace
ograniczenie wydolnosci wysitkowej i pogorszenie jakosci zycia,
sa zwiazane przede wszystkim z dysfunkcja prawej komory (RV)
i zaburzeniami rytmu serca [10, 11]. Najgrozniejszym p6Zznym
nastepstwem korekgji zespotu Fallota sa nagte zgony [12, 13].
Obserwacja tych powikfan zmusza do bardziej krytycznej ana-
lizy stosowanych technik chirurgicznych i wieku przeprowa-
dzania operacji korekcyjnych (akceptowanych uprzednio tyl-
ko na podstawie wynikéw wczesnych).

Modyfikacje metod leczenia pacjentéw z zespotem Fal-
lota, m.in. przesuniecie wieku korekgji tej wady na okres
noworodkowy lub wczesnoniemowlecy, miaty na celu
zmniejszenie liczby powiktan odlegtych. Wczesna korekcja
moze zapobiega¢ wibknieniu RV, ktére zachodzi wéwczas,
gdy jest ona narazona na systemowe cisnienie w zwiazku
z obecnodciag duzego ubytku przegrody miedzykomorowej
[13]. Wykonanie korekcji we wczesnym okresie skraca czas
sinicy nasilajacej wtéknienie mig$nia sercowego i wiaze sie
z uzyciem mniejszej faty w celu zamkniecia ubytku w prze-
grodzie miedzykomorowej, ograniczajac w ten sposob ry-
zyko wystapienia dysfunkcji RV [14]. Ograniczenie liczby
korekgji przezpierscieniowych, po ktérych zastawka tetnicy
ptucnej stawata sie ,planowo” niedomykalna, czy zmniej-
szenie radykalnosci resekcji tkanek z RVOT sa podyktowa-
ne dazeniem do zmniejszenia ryzyka dysfunkcji RV wyni-
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kajacej z niedomykalnosci zastawki ptucnej, zbliznowacer
i zaburzen rytmu serca [15].

ZABURZENIA FUNKC]JI PRAWE] KOMORY

I NIEDOMYKALNOSC ZASTAWKI

TETNICY PLUCNE]

Liczne obserwacje wskazuja, ze dysfunkcja RV i zaburzenia
rytmu serca sa Scisle zwiazane z przewlektg niedomykalno-
Scig zastawki tetnicy ptucnej i pooperacyjnym zbliznowace-
niem miesnia RV [8, 16]. Tego rodzaju zaburzenia sg praw-
dopodobnie spowodowane czestym przecinaniem pierscie-
nia zastawki tetnicy ptucnej, zbyt radykalna resekcja tkanek
z RVOT i wykonywaniem korekcji w pézniejszym wieku [14,
17]. Dodatkowymi czynnikami wptywajacymi na czynnos¢
RV jest obecnos¢ tetniaka lub sztucznego materiatu w RVOT,
wszczepionego w celu jej poszerzenia [10].

Niedomykalno$¢ zastawki tetnicy ptucnej z czasem pro-
wadzi do przeciazenia objetosciowego RV, do jej rozstrzeni
i w konsekwencji do uposledzenia funkgji. Istniejg rozbiezne
opinie, czy tego rodzaju zaburzenia maja réwniez negatywny
wplyw na funkcje lewej komory (LV) [18, 19]. U wiekszosci
pacjentéw z przewlekta niedomykalnoscia zastawki tetnicy
ptucnej na ogdt nie obserwuije sie ewidentnych objawéw cho-
robowych. Jednak testy wysitkowe wykonane u tych oséb
wskazuja na istotne ograniczenie wydolnosci fizycznej [20].

U pacjentéw po korekgji zespotu Fallota obserwuje sie
zaburzenia czynnosci zaréwno rozkurczowej, jak i skurczo-
wej RV [21-23]. Stopien uposledzenia czynnosci rozkurczo-
wej RV (ograniczenie podatnosci) wiaze sie z rozlegtoscia
obszaru uszkodzenia miokardium w czasie operacji i stopniem
przerostu komory zaleznym od wieku przeprowadzenia ko-
rekgcji [23, 24]. Wykazano do$¢ scisty zaleznos¢ miedzy stop-
niem uposledzenia wypefniania RV a wynikami testu wysitko-
wego [20]. Z drugiej strony dysfunkcja rozkurczowa moze op6z-
nia¢ powstanie nastepstwa niedomykalnosci zastawki ptucnej
i przyczynic sie do lepszej tolerancji wysitku [25].

Stopien zaburzenia czynnosci skurczowej RV, obserwo-
wany u pacjentéw po korekgji zespotu Fallota, zalezy od stop-
nia niedomykalnosci zastawki tetnicy ptucnej. Wykazano istot-
nie wieksze uposledzenie kurczliwosci RV u 0séb z wyzszym
stopniem niedomykalnosci zastawki [26, 27]. Wydaje sie wiec,
ze jednym z najistotniejszych czynnikow determinujacych
jakos¢ zycia po korekeji zespotu Fallota jest stopiefi niedo-
mykalnosci zastawki tetnicy ptucne;.

Niedomykalno$¢ zastawki ptucnej u pacjentéw opero-
wanych metoda przezpierscieniowag nasila sie przy wspofist-
nieniu resztkowego zwezenia pnia i/lub gatezi tetnicy ptuc-
nej [28]. Przewlekta niedomykalnos¢ zastawki tetnicy ptuc-
nej prowadzi do przeciazenia objetosciowego RV, poszerze-
nia jej Swiatla i postepujacej dysfunkcji. O odwracalnosci
powstatych zmian $wiadczy poprawa funkcji RV po wszcze-
pieniu zastawki ptucnej [29-33].

Wykazano, ze wczesne wszczepienie zastawki, przed
powstaniem znacznej rozstrzeni, prowadzi do powrotu jej
wymiaréw do prawidtowych wielkosci i zapobiega dysfunk-
qji[11, 24, 30, 34]. Szczegblnie wyrazna poprawa nastepuje
u osob, u ktérych wymiane zastawki potaczono z resekcja
akinetycznego/dyskinetycznego tetniakowatego fragmentu
Sciany RVOT [24].

Obecnie wskazaniami do wszczepienia zastawki tetnicy
ptucnej sa stopniowe zmniejszanie sie wydolnosci wysitko-
wej pacjentow (w klasyfikacji NYHA stopien Ill lub wyzszy),
obnizenie frakcji wyrzutowej RV i LV oraz wspéwystepowa-
nie istotnych klinicznie zaburzen rytmu serca. Komorowe za-
burzenia rytmu wspofistniejace z istotng niedomykalnoscia
zastawki tetnicy ptucnej sa bezwzglednym wskazaniem do
wymiany zastawki, plastyki RVOT i zastawki tréjdzielne;.
Dotychczas nie ma natomiast zgodnosci co do wszczepienia
zastawki u pacjentéw bez objawéw. Z ostatnich badar wyni-
ka jednak, ze prawdopodobienstwo powrotu prawidtowej
funkcji komory jest znacznie wyzsze u os6b, u ktérych wszcze-
piono zastawke wéwczas, gdy poznorozkurczowa pojemnosé
RV nie przekroczyta wartoéci 170 ml/m? [32].

Ryzyko operacyjne wszczepienia zastawki tetnicy ptuc-
nej jest stosunkowo niskie [29, 31]. Obecnie dostepne sa za-
stawki mechaniczne, homogeniczne lub ksenogeniczne, do-
bierane w zaleznosci od preferencji osrodka i warunkéw ana-
tomicznych. Wszczepienie chirugiczne zastawki czesto jest
potaczone z innymi zabiegami, takimi jak: resekcja tetniaka
lub poszerzenie zwezenia RVOT oraz usuniecie resztkowych
zwezenh tetnic ptucnych czy korekcja niedomykalnosci za-
stawki tréjdzielnej [24].

Nowa, atrakcyjna dla pacjentéw metoda, jest wszcze-
pianie przezskérne zastawki [35]. Ta technika obecnie jest
zarezerwowana gléwnie dla oséb starszych oraz dla tych,
u ktérych w czasie korekcji wady miedzy RV a tetnice ptucna
wszczepiono biologiczna proteze naczyniowa. Ograniczenie
tej metody tylko do starszych pacjentéw jest spowodowane
wielkoscia produkowanych zestawéw przeznaczonych do
wszczepiania i rozmiarami samych zastawek.

ZABURZENIA RYTMU SERCA I NAGLE ZGONY

Nagte zgony po korekgji zespotu Fallota, ktére wystepuja
z czestoscig 0,5%/rok, sa spowodowane gtownie zaburzenia-
mi rytmu serca i resztkowymi zaburzeniami hemodynamicz-
nymi [36]. Na ryzyko naglego zgonu narazeni sa przede
wszystkim pacjenci z blokiem przedsionkowo-komorowym,
komorowa tachykardia, przedsionkowymi zaburzeniami ryt-
mu, przerostem RV, resztkowym zwezeniem RVOT, resztko-
wym ubytkiem przegrody miedzykomorowej, uposledzeniem
czynnosci rozkurczowej RV i przedtuzeniem czasu trwania
zespotu QRS [12]. Nie zidentyfikowano jednak pojedyncze-
go czynnika odpowiedzialnego za nagte zgony. Zwi6knienia
w RVOT po usunieciu jej zwezenia, blizny w przegrodzie
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miedzykomorowej w okolicy faty zamykajacej ubytek stano-
wig anatomiczne podtoze dla powstawnia komorowych za-
burzen rytmu serca [16]. Znamiennie czesciej dochodzi do
zgonu pacjentéw, u ktérych w badaniach elektrofizjologicz-
nych czas trwania zespotu QRS przekracza 180 ms [32, 37].
Przedfuzenie czasu trwania zespotu QRS jest prawdopodob-
nie wynikiem potgczenia takich czynnikow, jak uszkodzenie
miokardium i prawej odnogi peczka Hisa w czasie operagji
oraz powiekszenie RV [16]. Z kolei u chorych z tachykardia
komorowa czesciej stwierdza sie zaburzenia strukturalne, ta-
kie jak niedomykalno$¢ zastawki tetnicy ptucnej, zastawki tréj-
dzielnej lub tetniak RVOT [38].

Postulowano, ze korekcja chirurgiczna tych zaburzen
moze zmniejsza¢ ryzyko komorowych tachykardii czy nagte-
go zgonu. Z ostatnich badan wynika jednak, ze wszczepienie
zastawki tetnicy ptucnej nie zmniejsza ryzyka zgonu czy cze-
stosci wystepowania tachykardii [39].

Ryzyko nagtego zgonu po korekgji zespotu Fallota zmniej-
sza sie wraz z wiekiem pacjenta [5, 36], natomiast ektopicz-
ne pobudzenia komorowe czesciej obserwuje sie u oséb
operowanych w pézniejszym wieku i czestos¢ tego rodzaju
zaburzen wzrasta z wiekiem chorych [40]. Nalezy jednak
podkresli¢, ze dotychczasowe analizy przyczyn nagtych zgo-
néw maja charakter retrospektywny.

W celu zmniejszenia ryzyka nagfego zgonu u pacjentow
po korekji zespotu Fallota wskazane jest chirurgiczne lub droga
interwencyjnego zabiegu kardiologicznego usuniecie wszyst-
kich resztkowych zaburzeit hemodynamicznych. Antyarytmicz-
na farmakoterapia jest zalecana u pacjentéw z komorowymi
zaburzeniami rytmu, u ktérych usunieto resztkowe zaburze-
nia hemodynamiczne. Wszczepienie defibrylatora w celu pre-
wencji nagtego zgonu powinno by¢ zarezerwowane dla os6b
z istotng dysfunkcja RV, u ktérych wystapito migotanie komoér
lub omdlenie spowodowane komorowa tachykardia [41].

W niektérych przypadkach komorowych tachykardii sku-
teczne moga by¢ rézne formy ablacji [42].

ZMIANY W AORCIE

Najczestszym wskazaniem do reoperacji pacjentéw po ko-
rekgji zespotu Fallota sa zaburzenia w RVOT. Czesto nie zwra-
ca sie uwagi, ze zmiany patologiczne moga dotyczy¢ row-
niez drogi wyptywu z lewej komory. W badaniach echokar-
diograficznych u dorostych pacjentéw stwierdza sie postepu-
jace poszerzenie aorty wstepujacej i niedomykalno$¢ zastawki
aorty [43, 44]. Prawdopodobnie jest to spowodowane zwiek-
szonym przeptywem krwi przez aorte, w zwiazku z prawo-
lewym przeciekiem przez ubytek miedzykomorowy przed ko-
rekcja wady. Zmiany histologiczne w $cianie aorty u os6b po
korekcji zespotu Fallota sa podobne do obserwowanych
w zespole Marfana [45]. Zaburzenia te dotycza btony $rod-
kowej Sciany aorty i polegaja na degeneracji komérek miesni
gladkich i fragmentacji wit6kien sprezystych. Mimo to u tych
pacjentoéw bardzo rzadko dochodzi do rozwarstwienia aorty.

Obserwacje te wskazuja, ze chorzy z zespotem Fallota
wymagaja okresowej oceny nie tylko RVOT, ale réwniez aor-
ty. Tendencja do operowania dzieci z zespotem Fallota
w coraz to mfodszym wieku i szybsza normalizacja przepty-
wu w aorcie wstepujacej moze spowodowac, ze zmiany pa-
tologiczne w aorcie bedg stwierdzane coraz rzadziej.

Z powyzszych rozwazan wynika, ze u czesci pacjentow
w okresie odlegtym po korekgji zespotu Fallota dochodzi do
réznych zaburzeh w ukfadzie sercowo-naczyniowym. Cho¢
sa to niezbyt czeste nieprawidtowosci, nasuwa sie pytanie,
czy nie nalezy zmienic strategii leczenia tych chorych? Swia-
domos¢ wzrastajacej liczby dorostych pacjentéw po korekg;ji
zespotu Fallota jest z jednej strony silna motywacja do po-
szukiwania metod terapii odlegltych powikfan, a z drugiej —
do poczynienia préb optymalizacji sposobu leczenia chirur-
gicznego w celu prewencji takich powikfan.

Stan pacjentéw po korekgji zespotu Fallota, u ktérych
wystapity przedstawione problemy, mozna poprawi¢, usu-
wajac chirurgicznie lub droga interwencyjnego zabiegu kar-
diologicznego resztkowe zaburzenia hemodynamiczne.
W celu prewengji tego rodzaju powiktain nalezy zoptymali-
zow¢ strategie leczenia, dobierajac najodpowiedniejszy wiek
do korekgji i modyfikujac technike chirurgiczna. Powstaje tez
pytanie, czy taki rodzaj i taka czesto$¢ powiktan sg wystar-
czajagcym motywem do zmiany sposobu terapii pacjentow
z zespofem Fallota? Aby ustali¢ odpowiednie postepowanie,
nalezy odpowiedzie¢ na wiele istotnych pytan:

1. Jakijest optymalny wiek dziecka do przeprowadzenia ko-
rekcji zespotu Fallota?

a. Czy jest to okres noworodkowy niezaleznie od nasile-

nia objawoéw?

b. Czy jest to wiek niemowlecy dla wszystkich pacjen-

téw, niezaleznie od objawéw i morfologii wady?

c. Czy w niektorych przypadkach wskazana jest korek-

cja dwuetapowa?
2. Jaka jest najlepsza metoda chirurgiczna?

a. Czy jest to klasyczna przezkomorowa droga dostepu?

b. Czy tez jest to droga przezprzedsionkowa/przezptucna?

Kluczowe pytania dotyczg wiec wieku i metody chirurgicz-
nej oraz wyboru najlepszego ich skojarzenia w celu maksymal-
nego ograniczenia liczby odleglych powiktan. Wczesne wykona-
nie korekcji wady, bez uprzedniego wykonania zespolenia syste-
mowo-plucnego (np. Blalock-Taussig), eliminuje potencjalne po-
wikfania takich zespolen, jak: przeciazenie objetosciowe serca,
zatory skrzyzowane, rozwdj krazenia obocznego i deformacje tet-
nic ptucnych. Operacja w wieku noworodkowym wiaze sie takze
z uzyciem mniejszej faty w celu zamkniecia ubytku miedzyko-
morowego i w konsekwencji mniejszym obszarem zbliznowa-
cenia przegrody miedzykomorowej. Przy korekcji w wieku no-
worodkowym czesciej zachodzi jednak konieczno$¢ przeciecia
pierscienia tetnicy ptucnej i wytworzenia niedomykalnosci za-
stawki. Korekcja w tym wieku wigze sie rowniez z wyzszg Smier-
telnoscig okotooperacyjng i czestoscia powiktan wezesnych.
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Jednoczesnie ryzyko zwiazane z wykonaniem zespole-
nia systemowo-ptucnego w dzisiejszych czasach, w zwiazku
z udoskonaleniem techniki chirurgicznej i dzieki licznym
modyfikacjom, jest stosunkowo niewielkie. Niemniej jednak
zespolenia poprzedzajace korekcje powinny by¢ zarezerwo-
wane tylko dla noworodkéw z duzym stopniem niedotlenie-
nia, niska masa ciata, niedorozwinietymi tetnicami ptucnymi
lub wspétistnieniem wad innych narzadéw (np. zarosniecie
przetyku). Obecnie coraz czesciej uwaza sie, ze u wiekszosci
pacjentéw korekcja wady powinna by¢ przeprowadzona
w wieku niemowlecym, bez wykonywania zespolenia syste-
mowo-ptucnego.

O wiele wiecej kontrowersji budzi wyboér optymalnej
techniki chirurgicznej. W ostatnich latach upowszechniono
przezprzedsionkowo-przezptucna technike korekeji zespotu
Fallota. W ten sposob ogranicza sie czestos¢ wykonywania
wentrikulotomii. Ubytek w przegrodzie miedzykomorowej za-
mykany jest przez przedsionek. Pierscier tetnicy ptucnej po-
zostaje nienaruszony. Plastyke zastawki tetnicy ptucnej i usu-
niecie nieprawidtowych pasm miesniowych z RVOT wyko-
nuje sie przez tetnice ptucna i/lub prawy przedsionek. W ten
spos6b zmniejsza sie ryzyko odlegtej dysfunkcji RV i niedo-
mykalnosci zastawki tetnicy ptucnej. Wady tej metody to sto-
sunkowo wysoka czestos¢ resztkowych zweze RVOT i ko-
nieczno$¢ reoperacji. Ten spos6b postepowania powinien by¢
zarezerwowany dla starszych dzieci, czesto po uprzednich
zespoleniach systemowo-ptucnych. Trudno jest jednoznacz-
nie odpowiedzie¢ na pytanie, ktéra z metod: klasyczna prze-
zkomorowa czy przezprzedsionkowo-przezptucna jest ko-
rzystniejsza, brakuje bowiem prospektywnych randomizo-
wach badan. Obecnie jednak korekcja przezprzedsionkowo-
-przezptucna jest metoda preferowang przez wiele osrodkow
[46]. U pacjentow bez objawéw taka operacje nalezy prze-
prowadzi¢ okofo 12. miesiaca zycia.

Decyzja dotyczaca czasu i sposobu leczenia pacjentéw
z zespotem Fallota powinna by¢ wynikiem wspélnie wypra-
cowanego stanowiska kardiologéw i kardiochirurgéw. Tylko
w taki sposéb podejmowane decyzje moga przyczynic sie do
zmniejszenia liczby wczesnych i odlegtych powiktani oraz
poprawy jakosci zycia pacjentéw po korekgji zespotu Fallota.
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