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Pacjenci z pojedynczg komorg po operadji
Fontana — nowe wyzwanie dla kardiologow

Patients with single ventricle after the Fontan operation

— a new challenge for the cardiologists
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WSTEP

W krajach, gdzie kardiologia i kardiochirurgia dziecieca roz-
wijaja sie zgodnie z aktualnymi trendami $wiatowymi, rosnie
populacja mtodziezy i 0s6b dorostych z pojedyncza komora
serca po operacji Fontana. Opieka nad pacjentami po opera-
cji Fontana stanowi nowe i niezwykle trudne wyzwanie dla
kardiologow.

Wprowadzenie i rozwoj strategii postepowania u dzieci
z pojedyncza komora jest jednym z najwiekszych osiagnie¢
w kardiochirurgii i kardiologii dzieciecej w ostatnim 40-leciu
[1, 2]. Jeszcze 40 lat temu wada serca o typie pojedynczej
komory byfa letalna. Dzi$ prawdopodobieristwo przezycia
dziecka z pojedyncza komora jest bardzo wysokie. Chirur-
giczne potaczenie zyt systemowych z uktadem tetnic ptuc-
nych z pominieciem prawej komory stanowi operacje ratu-
jaca zycie u wielu dzieci ze zfozynymi wadami serca o typie
pojedynczej komory.

Metody i techniki operacji Fontana w ciggu ostatnich lat
przeszty wiele modyfikacji, co przyczynito sie do zmniejsze-
nia Smiertelnosci i ograniczenia liczby powiktain. W przeszto-
Sci operacje Fontana wykonywano jednoetapowo, taczac pra-
wy przedsionek bezposrednio lub przy uzyciu protezy na-
czyniowej z tetnicg ptucna [1, 2]. Jednak, ze wzgledu na wy-
soka $miertelnos¢ i znaczna liczbe powiktani, wkrétce
odstapiono od tej metody. Obecnie operacje Fontana wyko-
nuje sie w dwoch etapach. W czasie pierwszego etapu kieru-
je sie do ukfadu ptucnego tylko sptyw z zyty gtéwnej gornej
(dwukierunkowe zespolenie Glenna lub hemi-Fontana) [3, 4].
Podziat na dwa etapy umozliwit stopniowa adaptacje komo-
ry do zmienionych warunkéw hemodynamicznych [3].

Kardiol Pol 2010; 68, 4: 467-471

Dzieki badaniom doswiadczalnym, a szczeg6lnie opra-
cowaniu matematycznego modelu przeptywu ptynéw, zmo-
dyfikowano drugi etap operacji Fontana [5]. Obecnie, w za-
leznosci od preferencji osrodka, wykonuje sie dwa rodzaje
operacji Fontana. W metodzie zewnatrzsercowej sptyw krwi
z zyty gtéwnej dolnej kieruje sie do tetnicy ptucnej za po-
moca, biegnacej poza sercem, protezy naczyniowej [6].
W alternatywnej metodzie krew z zyly gtéwnej dolnej prze-
ptywa do ukfadu ptucnego, wytworzonym chirurgicznie we-
wnatrzprzedsionkowym tunelem. Podstawowa korzyscia tych
modyfikacji jest minimalna utrata energii na drodze przepty-
wu krwi z zyt systemowych do tetnic ptucnych [5]. Celem
operacji Fontana jest catkowite oddzielenie krazenia ptucne-
go od systemowego poprzez potaczenie gféwnych Zyt syste-
mowych z ukfadem tetnicy ptucnej i zapewnienie optymal-
nego przeptywu pfucnego i rzutu serca. Operacja Fontana
umozliwia réwniez odciazenie pojedynczej komory i prawi-
diowe utlenowanie organizmu.

Obserwacja dorastajacych pacjentéw z pojedyncza ko-
morg po operacji Fontana pokazuje jednak, ze nie jest to roz-
wigzanie optymalne. U wielu pacjentéw, w miare wzrostu,
nawet po ,idealnej” operacji Fontana dochodzi do ré6znych
powikfan lub zgonu.

NIEWYDOLNOSC KRAZENIA

Jednym z najciezszych powiktan jest stopniowy rozwdj nie-
wydolnosci serca. Czynno$¢ pojedynczej komory oraz jej zdol-
nos¢ do zapewnienia prawidtowego rzutu serca i zaopatry-
wania tkanek w tlen sg obnizone [7-9]. Zaburzenia kurczli-
wosci miesnia sercowego prowadzg do uposledzenia funkgji

Adres do korespondencji:

prof. Edward Malec, Herzchirurgische Klinik und Poliklinik, Marchioninistr. 15, 81377 Munchen, Germany, tel: 0049 89 7095 3946, fax: 0049 89 7095 3943,

e-mail: mimalec@cyf-kr.edu.pl; mijanusz@cyf-kr.edu.pl
Praca wptyneta: 8.09.2009 r.

Zaakceptowana do druku: 9.09.2009 .

www.kardiologiapolska.pl



468

Edward Malec, Katarzyna Januszewska

skurczowej i rozkurczowej komory. Tego rodzaju zaburzenia
obserwuije sie niezaleznie od tego, czy istniejaca pojedyncza
komora jest morfologicznie lewa czy prawa [10].

Pojemno$¢ minutowa serca u pacjentow po operacji
Fontana jest obnizona i nie osiaga prawidtowych wartosci spo-
czynkowych nawet w czasie testow wysitkowych [8, 9].
Wozglednie niski rzut serca w skojarzeniu z podwyzszonym
ci$nieniem zylnym, obserwowany po operacji Fontana, nie-
korzystnie wptywa na naczynia obwodowe, szczegélnie zylne.
Zaobserwowano zmniejszenie pojemnosci obwodowego
ukfadu zylnego, spowodowane zwiekszonym napieciem $cian
naczyi zylnych [11]. W takiej sytuacji mozliwosci urucha-
miania dodatkowych objetosci krwi w celu zwigkszenia po-
wrotu zylnego i rzutu serca sg ograniczone. Przypuszcza sie,
ze ten mechanizm moze odgrywac istotng role w czasie wy-
sitku, kiedy wzrost rzutu serca w pewnym stopniu zalezy od
wielkosci powrotu zylnego. Powiekszajaca sie z czasem nie-
domykalno$¢ zastawek przedsionkowo-komorowych i nara-
stanie zaburzen rytmu serca prowadza do uposledzenia wy-
petniania komory i dalszego zmniejszania rzutu serca. Obni-
zony rzut serca w skojarzeniu z podwyzszonym ci$nieniem
zylnym wptywa takze niekorzystnie na srébtonki naczyn, pro-
wadzac do ich dysfunkgji [12]. U pacjentéw po operacji Fon-
tana zaobserwowano réwniez podwyzszone stezenie czyn-
nikéw naczynioruchowych, takich jak angiotensyna Il i en-
dotelina w surowicy krwi [13, 14].

NIEWYDOLNOSC WATROBY

W watrobie pacjentéw z pojedyncza komora po operacji
Fontana obserwuije sie zaburzenia strukturalne, ktére z cza-
sem uposledzaja jej czynnos¢. Wibknienie i poszerzenie
zatok watrobowych sg prawdopodobnie wynikiem prze-
wlekle podwyzszonego centralnego ci$nienia zylnego i/lub
uposledzenia perfuzji watrobowej. Powstajace zmiany
marskie i guzki regeneracyjne moga by¢ podtozem rozwo-
ju raka watroby [15]. Zmiany morfologiczne i czynnoscio-
we w watrobie pacjentéw po operacji Fontana nasilajg sie
z wiekiem i w trzeciej dekadzie zycia zaczynaja stanowic
powazny problem.

POWIKEANIA ZATOROWO-ZAKRZEPOWE

Pacjenci po operacji Fontana sg narazeni na powstawanie
powiktan zatorowo-zakrzepowych [16, 17]. Predyspozycja do
takich zmian jest wynikiem zaburzen w uktadzie krzepniecia
zwiazanych z funkcja watroby, kontaktu krwi z obcymi po-
wierzchniami (aktywacja krzepniecia poprzez kontakt krwi
z protezami lub fatami) i zwolnionego przeptywu lub zastoju
krwi w uktadzie zylnym. Zmiany zakrzepowo-zatorowe ob-
serwuje sie zarowno w uktadzie zylnym, jak i systemowym.
Zatory i zakrzepy w krazeniu systemowym sg wynikiem za-
burzen krzepniecia oraz obecnosci komunikacji (fenestracja)
miedzy krazeniem zylnym a systemowym. Obecnos¢ fene-
stracji w tunelu wewnatrzprzedsionkowym sprzyja zatorom

skrzyzowanym. Przewlekte zmiany zatorowo-zakrzepowe
w pfucach zmniejszaja catkowita powierzchnie przekroju na-
czyh ptucnych, prowadza do wzrostu oporu naczyn ptucnych
i pogorszenia hemodynamiki po operacji Fontana. Najgroz-
niejsze sg zatory w osrodkowym uktadzie nerwowym i na-
czyniach wieficowych. Zatory i zakrzepy po operacji Fontana
pojawiaja sie z podobng czestoscig, niezaleznie od zastoso-
wanej metody operacji (potaczenie zewnatrzsercowe, tunel
wewnatrzprzedsionkowy) [16, 17]. Zmiany zatorowo-zakrze-
powe, ktére obserwuje sie u 3-33% pacjentéw [16, 17], po-
wstaja czesciej u chorych z obnizonym rzutem serca. Powi-
ktania zatorowo-zakrzepowe sa réwniez wynikiem uposle-
dzenia funkcji watroby.

U pacjentéw po operacji Fontana zaobserowano zmniej-
szenia stezenia biatka C, antytrombiny Il oraz czynnikéw I,
V, VIli X w surowicy krwi [18, 19].

Ciagle istnieja kontrowersje dotyczace stosowania lecze-
nia przeciwzakrzepowego po operacji Fontana. Dotychczas nie
wykazano jednoznacznie korzysci ze stosowania tego typu te-
rapii. Niektorzy zalecajg stosowanie lekéw przeciwzakrzepo-
wych tylko u pacjentéw z przesztoscia zatorowo-zakrzepowa
lub zaburzeniami rytmu serca. Dziatanie przeciwptytkowe za-
lecanego kwasu acetylosalicylowego w uktadzie krazenia zyl-
nego jest kwestionowane. Ponadto kwas acetylosalicylowy
moze obniza¢ aktywnos¢ inhibitoréw konwertazy, lekow cze-
sto stosowanych u pacjentéw po operacji Fontana [20]. Pro-
blem antykoagulacji po operacji Fontana moze by¢ rozwiaza-
ny tylko dzieki przeprowadzeniu dalszych, wnikliwych badan.

ZESPOL UTRATY BIALEK

DO PRZEWODU POKARMOWEGO.
PLASTYCZNE ZAPALENIE OSKRZELI

Jednym z najbardziej intrygujacych i trudnych do leczenia
powikfan stwierdzanych u pacjentéw z pojedynczg komorg
po operacji Fontana jest zespot utraty biatek do przewodu
pokarmowego, ktory obserwuije sie u 3—15% osoéb [21, 22].
Jest to ciezkie powikfanie prowadzace do hipoproteinemii,
spadku srédnaczyniowego cisnienia onkotycznego, rozwoju
przesiekéw do jamy osierdziowej, otrzewnowej i optucnych
oraz uogoélnionych obrzekéw. W przebiegu tego zespotu do-
chodzi réwniez do utraty immunoglobulin, limfopenii i za-
burzer w ukfadzie odpornosciowym [23]. Towarzyszaca utrata
czynnikéw krzepniecia prowadzi do wzrostu ryzyka powi-
ktan zatorowo-zakrzepowych.

Prawdopodobnie proces podobny do utraty biatek do
przewodu pokarmowego dotyczy réwniez oskrzeli [24]. Do-
chodzi w nich do wzrostu przepuszczalnosci btony sluzowej,
wydzielania konglomeratéw biatkowych do $wiatta drég od-
dechowych, a to powoduje tak zwane plastyczne zapalenie
oskrzeli. Konsekwencja tego rodzaju zaburzen sa uposledze-
nie droznosci oskrzeli, niedodma i niedotlenienie. Zespot
utraty biatek jest przyczyna wysokiej Smiertelnosci. Tylko 50%
pacjentéw przezywa 5 lat od chwili rozpoznania [21, 22, 25].
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Mechanizm rozwoju zespotu utraty biatek nie zostat do-
ktadnie poznany. Prawdopodobnie jego pierwotng przyczyna
jest przewlekta niewydolno$¢ serca. W wyniku dtugotrwale
utrzymujacego sie niskiego rzutu serca dochodzi do urucho-
mienia mechanizméw kompensacyjnych w uktadzie kraze-
nia i redystrybucji przeptywu krwi do waznych dla zycia na-
rzadoéw, kosztem innych, na przyktad przewodu pokarmo-
wego [26]. U pacjentéw po operacji Fontana, zwfaszcza
u tych, u ktérych stwierdzono zesp6t utraty biatek, zaobserwo-
wano wzrost oporu naczyn krezkowych i podwyzszone ci-
$nienie zylne [27]. Przewlekly zespét matego rzutu serca pro-
wadzi tez do wzrostu stezenia czynnikéw zapalnych w suro-
wicy krwi [28]. U pacjentéw po operacji Fontana stwierdza
sie rowniez wzrost stezenia czynnika martwicy guzéw alfa [29].
Endoskopowo w jelitach pacjentéw z zespotem utraty biatek
wykazano zmiany zapalne. Wspétistnienie zaburzen perfuzji
krezkowej ze zmianami zapalnymi prowadzi do uszkodzenia
bariery Sluzéwkowej i utraty biatek do Swiatfa jelit.

Przedstawiona hipoteze rozwoju zespotu utraty biatek
potwierdza odpowiedz na rozne srodki lecznicze. Interwen-
cje i srodki, ktére poprawiaja rzut serca i wzrost utlenowania
tkanek, takie jak usuniecie istniejacych zwezen w ukladzie
zylnym, wytworzenie fenestracji, poprawa kurczliwosci ser-
ca, przywrdcenie synchronizacji przedsionkowo-komorowej,
prowadza do poprawy stanu pacjentow.

Bardzo optymistyczne sa ostatnie doniesienia dotycza-
ce korzystnego efektu terapeutycznego sildenafilu w skoja-
rzeniu z doustnie podawanymi steroidami (budesonid). Sil-
denafil moze mie¢ wielorakie dziatanie. Prawdopodobnie
bezposrednio obniza op6r naczyn krezkowych, poprawia-
jac perfuzje krezkowa. W wyniku obnizenia oporu naczy-
niowego ptuc po podaniu sildenafilu dochodzi do wzrostu
wypetniania komory oraz rzutu serca i w konsekwencji po-
prawy warunkéw hemodynamicznych.

W niektorych doniesieniach wykazano réwniez korzyst-
ne dziatanie podawanej podskérnie heparyny [30]. Hepary-
na w skojarzeniu z lekami steroidowymi dziata korzystnie,
prawdopodobnie poprzez stabilizacje bton komérkowych $lu-
zowki jelit. Rola tych czynnikéw w procesie leczenia zespotu
utraty biatek u pacjentéw po operacji Fontana wymaga jed-
nak przeprowadzenia dalszych badan.

ZABURZENIA RYTMU SERCA

Operacja Fontana predysponuje chorych do zaburzen ryt-
mu serca. Ryzyko zaburzefi rytmu ro$nie z wiekiem pacjen-
tow. Najczesciej obserowane zaburzenia to: dysfunkcja we-
zfa zatokowego, trzepotanie przedsionkéw, czestoskurcze
nadkomorowe i rzadziej catkowity blok przedsionkowy-ko-
morowy.

Dysfunkcja wezfa zatokowego spotykana u okoto 4%
pacjentéw jest najczesciej spowodowana bezposrednim
uszkodzeniem wezta lub jego unaczynienia [31]. Zaburzenia
rytmu moga by¢ réwniez spowodowane chirurgiczng trau-

matyzacja Scian i przegrody przedsionkéw (atriotomia, sep-
tektomia) oraz powiekszaniem sie przedsionkéw, na przykfad
z powodu narastajacej niedomykalnosci zastawek przedsion-
kowo-komorowych.

Nadkomorowa tachykardia powstaje w mechanizmie
nawrotnego pobudzania przedsionkéw i jest najczestszym ro-
dzajem arytmii po operacji Fontana. Ten rodzaj tachykardii
uposledza wypetnianie komory, prowadzac do spadku rzutu
serca, i sprzyja powstawaniu zatoréw. Nie wykazano réznic
w czestosci wystepowania dysfunkcji wezta zatokowego czy
nadkomorowej tachykardii w zaleznosci od zastosowanej
metody operacji Fontana (pofaczenie zewnatrzsercowe, we-
wnatrzprzedsionkowy tunel) [32].

Catkowity blok przedsionkowo-komorowy wystepujacy
u 2-6% pacjentdéw powstaje najczesciej w czasie plastyki lub
wymiany zastawki przedsionkowo-komorowej, resekcji zwe-
zenia podaortalnego (powiekszanie otworu opuszkowo-ko-
morowego). Samoistny, catkowity blok moze wystapic¢ u cho-
rych z odwrotnym potozeniem komér (I-loop).

W leczeniu zaburzei rytmu u pacjentéw po operacji sto-
suje sie rézne metody: farmakoterapie, wszczepienie rozrusz-
nika serca, ablacje i ostatnio reoperacje [33-36].

Leki przeciwarytmiczne u pacjentéw po operacji Fonta-
na powinno sie stosowa¢ z duza ostroznoscia. Najczesciej
podawane to: digoksyna, prokainamid, amiodaron i sotalol.
Najskuteczniejszym lekiem w terapii nadkomorowej tacha-
kardii jest amiodaron [33]. W wielu o$rodkach wykazano row-
niez wysoka skutecznos¢ sotalolu w leczeniu tego typu zabu-
rzeh rytmu [34]. W przypadku trudnosci w farmakologicz-
nym kontrolowaniu nadkomorowej tachykardii skuteczna
moze sie okazac ablacja.

Bradykardia spowodowana dysfunkcjg wezta zatokowe-
go lub powstata wtérnie, w wyniku leczenia przeciwaryt-
micznego, oraz catkowity blok przedsionkowo-komorowy
sa wskazaniem do wszczepienia rozrusznika serca. Obec-
nie wskazaniem do reoperacji u pacjentéw po klasycznej
operacji Fontana (potfaczenie przedsionka z tetnica ptucna)
jest kombinacja zaburzef rytmu z inymi powikfaniami (np.
zwezenie zyt ptucnych, zespét utraty biatek, dysfunkcja ko-
mory). Pofaczenie przedsionka z tetnicg ptucng zastepuje
sie pofaczeniem zewnatrzsercowym lub wytwarza sie we-
wnatrzprzedsionkowy tunel. Woéwczas reoperacje faczy sie
z ablacja [35, 36].

Przywrécenie synchronizacji przedsionkowo-komorowe;j
u pacjentéw z pojedyncza komora po operacji Fontana ma
bardzo duze znaczenie dla ich funkcjonowania.

PRZETOKI TETNICZO-ZYLNE W PLUCACH

Rzadkim, choc istotnym i trudnym do leczenia powikfaniem
u pacjentéw po operagcji Fontana sa tetniczo-zylne przetoki
w obrebie ptuc. Przetoki tetniczo-zylne, ze wzgledu na szyb-
ki przeptyw krwi z tetnicy ptucnej do zyt ptucnych, z pomi-
nieciem pecherzykéw ptucnych, sa przyczyna postepujacej
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sinicy. Zwykle s to zmiany rozsiane i trudne do embolizacji.
W rozwoju przetok moze odgrywac role czynnik hormonal-
ny, inhibitor angiogenezy produkowany w watrobie. Przypusz-
cza sie rowniez, ze przetoki powstaja w wyniku braku pulsa-
cyjnego przeptywu w tetnicy ptucnej i/lub braku powrotu krwi
z watroby do tetnicy ptucnej po pierwszym etapie leczenia
(dwukierunkowe zespolenie Clenna lub hemi-Fontana). Po-
zostawienie pofaczenia krazenia ptucnego z komorg i umoz-
liwienie doptywu krwi z watroby, gdzie jest produkowany
inhibitor angiogenezy, do uktadu ptucnego, prawdopodob-
nie zmniejsza ryzyko rozwoju przetok [37, 38]. Z kolei do-
datkowy przeptyw ptucny powoduje zwiekszenie obciazenia
objetosciowego serca, co jest niezgodne z podstawowym ce-
lem | etapu (zespolenie dwukierunkowe Glenna lub hemi-
Fontana). Wydaje sie wiec, ze maksymalne skrécenie odste-
pu czasowego miedzy wykonaniem zespolenia dwukierun-
kowego Glenna lub hemi-Fontana a operacja Fontana jest
decydujacym elementem strategii chroniacej komore, a za-
razem zmniejszajgcej prawdopodobieristwo powstawania
przetok.

Operacja Fontana, cho¢ ratuje zycie wielu pacjentom
z pojedyncza komorg, nie jest dzi$ rozwigzaniem w petni sa-
tysfakcjonujacym. Zaburzenia hemodynamiczne po operagji
Fontana, zwiazane z przewlekia niewydolnoscia serca i wy-
sokim centralnym ci$nieniem zylnym, z czasem prowadza
do nieodwracalnych zmian w ukfadzie krazenia. Obecnie
operacja Fontana jest jednak jedynym realnym rozwiazaniem
dla pacjentéw z pojedyncza komora. Warunkami poprawy
wynikéw po operacji Fontana moga by¢ staranny dobér pa-
cjentéw i wskazan, wczesne odciazenie komory (wczesne
wykonanie dwukierunkowego zespolenia Glenna lub hemi-
Fontana), zachowanie nieuszkodzonego uktadu przewodza-
cego oraz pofaczenie zyt gléwnych z uktadem tetnic ptuc-
nych w sposb zapewniajacy optymalny (bez straty energii)
przeptyw krwi.

Transplantacja serca jako metoda alternatywna przywra-
ca normalne warunki anatomiczne i fizjologiczne w ukfadzie
krazenia. Ograniczona liczba dawcéw, zmiany w naczyniach
wieficowych przeszczepionego serca oraz predyspozycja do
rozwoju nowotworéw stanowia podstawowe ograniczenia
w stosowaniu tej metody. Niejednokrotnie bardzo zfozona ana-
tomia serca i duzych naczyn (heterotaksja, situs inversus) wrecz
uniemozliwiajg przeszczepienie serca u tych pacjentow.

Nalezy zatem szuka¢ nowych, odwaznych rozwigzan dla
0s6b z pojedyncza komora. Potrzebne sa badania dotyczace
wplywu operacji Fontana na fizjologie ukfadu krazenia w celu
poprawy jakosci zycia pacjentéw z tymi ztozonymi wadami
serca.
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