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Adults with complex, cyanotic heart defects after percutaneous palliative procedures
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Wstep

Przetozenie wielkich pni tetniczych (ang. transposition
of the great arteries, TGA) jest wada stanowiaca 5-7%
wszystkich wad wrodzonych serca [1]. Charakteryzuje sie
duza réznorodnoscia form anatomicznych. Przezycie no-
worodka i dalsze jego losy zalezg od obecnosci potaczenia
miedzy krazeniem ptucnym i systemowym [przetrwatego
przewodu tetniczego (PDA), przetrwatego otworu owalne-
go (PFO), ubytku w przegrodzie miedzyprzedsionkowe;j
(ASD) lub ubytku w przegrodzie miedzykomorowej (VSD)].
W sytuacji niewystarczajacego przeptywu krwi przez wspét-
istniejace potaczenia zachodzi koniecznosé natychmiasto-
wego wykonania zabiegu paliatywnego, np. septostomii
metodg Rashkinda. Atrezja tetnicy ptucnej z VSD stanowi
ok. 3% innych ztozonych wad serca. Warunkiem przezycia
noworodka jest zachowanie droznosci PDA i/lub potaczen
aortalno-ptucnych (ang. major portopulmonary collateral
arteries, MAPCAs), ktére wystepuja w 25% przypadkéw [2].
W zwigzku z naturalnym procesem zwezania i zamykania
sie tych potaczen u czesci chorych wykonuje sie przezskor-
ne zabiegi ich poszerzenia. Przedstawiamy dwoje chorych
z wymienionymi wyzej ztozonymi wadami serca, ktérzy do-
zyli wieku dorostego dzieki przezsk6rnym zabiegom palia-
tywnym, bez petnej korekcji wady.

Opis przypadkow

Mezczyzna 22-letni z TGA, VSD, zwezeniem zastawki
pnia ptucnego, z hipoplazja obwodowych tetnic ptucnych,
po zabiegu Rashkinda w 5. dobie Zycia, zostat skierowany
do Poradni Wad Wrodzonych Serca dla dorostych w celu
dalszej opieki. W dziecinstwie rozwazano mozliwosé ko-
rekcji chirurgicznej. Z powodu hipoplazji obwodowych ga-
tezi tetnicy ptucnej nie podjeto decyzji o leczeniu opera-
cyjnym. Chory pozostaje w IlI klasie wydolnosci wg NYHA.
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W badaniu przedmiotowym stwierdza sie sinice centralng
i obwodowa, palce pateczkowate, garb przedsercowy, gto-
sny szmer skurczowy nad sercem, kacheksje, znaczng ery-
trocytoze (hematokryt 74%, erytrocyty 7,5 min/ul, hemo-
globina 23,7 g/dl). U chorego nie wykonywano dotychczas
krwioupustéw. Znaczne pogorszenie stanu klinicznego
w ostatnim czasie spowodowane byto pojawieniem sie
czestoskurczu 230/min z szerokimi zespotami QRS. Zwol-
nienie czynnosci serca uzyskano, podajac amiodaron.

Drugi przypadek dotyczy 20-letniej kobiety z atrezja
tetnicy ptucnej i VSD (ang. pulmonary atresia and ventri-
cular septal defect, PA-VSD), z PDA i licznymi MAPCAs. Z po-
wodu narastajacej sinicy i ograniczenia tolerancji wysitku
fizycznego chora przebyta zabieg angioplastyki balonowe;j
PDA (w wieku 15 lat), a 2 lata pdzniej zabieg przezskorne-
go poszerzenia kolaterali zaopatrujacej w krew tetnice le-
wego ptuca. W obrazie klinicznym obserwuje sie niewiel-
ka sinice narastajaca w czasie wysitku, bez wyraznej
erytrocytozy (hematokryt 46%, erytrocyty 4,5 min/ul, he-
moglobina 14,2 g/dl), umiarkowane ograniczenie wydol-
nosci fizycznej (Il klasa wg NYHA).

Opis badania echokardiograficznego

U pierwszego chorego w badaniu przezklatkowym (TTE)
stwierdzono prawidtowe potozenie trzewi, zgodne pota-
czenia przedsionkowo-komorowe, przetozenie wielkich pni
tetniczych utozonych bok do boku z aortg w prawopozycji
(Rycina 1A), nierestrykcyjny ubytek okotobtoniasty prze-
grody miedzykomorowej (Ryciny 1A i B), zastawkowe zwe-
Zenie tetnicy ptucnej (Rycina 1A) z istotnym postenotycz-
nym poszerzeniem obydwu gtéwnych gatezi ptucnych,
z maksymalnym skurczowym gradientem przeptywu ok.
50 mmHg (Rycina 2.), znaczny przerost miesnia obu koméor
oraz duzy ASD (Rycina 3.).
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Rycina 1. Badanie echokardiograficzne przezklatkowe. Projekcja przymostkowa w osi dtugiej. A. Widoczne prze-
tozenie wielkich naczyh z d-pozycja aorty. Duzy ubytek przegrody miedzykomorowej (strzatka). B. Obrazowanie
metoda doplera znakowanego kolorem przecieku prawo-lewego w czasie skurczu komér (strzatka) przez ubytek
przegrody miedzykomorowej

LK — lewa komora, PK — prawa komora, LP — lewy przedsionek, TP — tetnica ptucna, Ao — aorta
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Rycina 2. Badanie echokardiograficzne przezklatkowe. A. Projekcja naczyniowa w osi krétkiej. Poprzeczny przekrdj
aorty wstepujacej potozonej do przodu od tetnicy ptucnej. Istotnie poszerzone gtéwne gatezie tetnicy ptucnej (strzat-
ki). B. Projekcja koniuszkowa pieciojamowa z rejestracjg doplerem ciggtym maksymalnego gradientu skurczowego
w drodze odptywu lewej komory (strzatka) i matej niedomykalnosci zastawki tetnicy ptucnej (strzatki)

Ao - aorta, TP — tetnica ptucna
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Rycina 3. Badanie echokardiograficzne przezklatkowe. Projekcja koniuszkowa czterojamowa. A. Duzy morfologicz-
nie ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej (strzatka), masywny przerost miesnia obu komér. B. Obrazowanie
metoda doplera znakowanego kolorem przecieku przez ubytek (strzatka)

LK — lewa komora, PK — prawa komora, LP — lewy przedsionek, PP — prawy przedsionek
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Rycina 4. Badanie echokardiograficzne przezklatkowe. Zmodyfikowana projekcja koniuszkowa pieciojamowa.
A. Widoczny duzy, okotobtoniasty ubytek przegrody miedzykomorowej (strzatki) oraz naczynie tetnicze odchodza-
ce znad ubytku (strzatka). B. Naptyw z obu komor (strzatki) do pojedynczego naczynia tetniczego (strzatka) zobra-

zowany metoda doplera znakowanego kolorem

LK — lewa komora, PK — prawa komora, LP — lewy przedsionek, PP — prawy przedsionek
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Rycina 5. Badanie echokardiograficzne przezklatkowe. A. Projekcja podmostkowa uwidaczniajaca aorte odcho-
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dzaca znad obu kom6ér i brak pnia ptucnego. B. Projekcja nadmostkowa. Na granicy krzywizny mniejszej tuku
i aorty zstepujacej widoczne przetrwaty przewéd tetniczy i potaczenia aortalno-ptucne (strzatki)

LK — lewa komora, PK — prawa komora, PP — prawy przedsionek, Ao - aorta

U drugiej chorej w TTE uwidoczniono prawidtowe po-
tozenie trzewi, zgodnosé przedsionkowo-komorowa, du-
zy okotobtoniasty VSD (Rycina 4.), znad ktérego odcho-
dzi pojedyncze naczynie tetnicze o morfologii aorty
(Rycina 5A). W projekcjach nadmostkowych w okolicy
krzywizny mniejszej tuku aorty wykazano morfologicz-
nie obecnos¢ naczyn odpowiadajacych MAPCAs i PDA
(Rycina 5B) z typowym, ciagtym przeptywem potwierdzo-
nym rejestracja metoda ciggtego doplera znakowanego
kolorem (Rycina 6.).

Dyskusja

Przetozenie wielkich pni tetniczych, ktére opisat po raz
pierwszy Baillie w 1779 r., obejmuje wiele wariantéw ana-
tomicznych. Jednym z nich jest wspbétistnienie TGA z VSD
i zwezeniem drogi odptywu lewej komory. Nawet w tej he-
modynamicznie wzglednie zbilansowanej formie wady
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przewidywany czas zycia wynosit tylko 5 lat [1]. W przed-
stawionym przypadku VSD zapewniat mieszanie sie krwi
tetniczej z zylna, a zwezenie zastawkowe tetnicy ptucnej
stanowito naturalny banding. Wspbtczesnie dazy sie do jak
najwczesniejszej petnej korekcji wady metoda anatomicz-
na lub wewnatrzprzedsionkowa. W innych przypadkach,
w zaleznosci od wariantu anatomicznego, wykonuje sie
paliatywne korekcje chirurgiczne lub operacje Rastellego
[3]. Przezycie noworodkéw zalezy od farmakologicznego
utrzymania droznosci PDA lub atrioseptostomii metoda
balonowa lub cewnikiem Parka. W przedstawionym przy-
padku pogarszajacy sie stan kliniczny noworodka spowo-
dowat konieczno$¢ wykonania zabiegu Rashkinda. Petna
korekcja wady u tego chorego nie zostata wykonana z po-
wodu stwierdzanej od urodzenia hipoplazji obwodowego
tozyska ptucnego. Przezskérny zabieg paliatywny umozli-
wit osiggniecie wieku dorostego, jednak wada powoduje
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Rycina 6. Badanie echokardiograficzne przezklatkowe. Projekcja nadmostkowa. A. Obrazowanie metoda dople-
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ra znakowanego kolorem przeptywéw na poziomie przetrwatego przewodu tetniczego i potaczen aortalno-ptuc-
nych (strzatki). B. Charakterystyczny przeptyw ciagty (strzatki) zarejestrowany fala ciggta doplera

Ao — aorta

stata sinice z hipoksja, kacheksje i znaczne ograniczenie
wydolnosci fizycznej. Dane z lat 80. wskazuja na 5-letnig
przezywalnos¢ 76% dzieci po atrioseptostomii balonowej
[1]. Nie ma aktualnych danych o dorostych bez nastepczej
korekgji chirurgiczne;.

Atrezja tetnicy ptucnej z VSD jest okreslana przez
czes¢ autoréw [1, 2] jako skrajna postac tetralogii Fallo-
ta z atrezja tetnicy ptucnej lub rzekomy wspélny pieh tet-
niczy. Naptyw krwi do tozyska ptucnego zapewnia droz-
ny PDA i/lub liczne tetnice krazenia obocznego,
odaortalnego (MAPCAs). Kolaterale aortalno-ptucne
w liczbie od 2 do 6 odchodza od przedniej Sciany aorty
[1]. Potaczenia aortalno-ptucne i PDA cechuja sie natural-
ng, uwarunkowang embriologicznie tendencja do zwe-
zania sie [1] i zamykania [4]. Leczenie chirurgiczne jest
skomplikowane, najczesciej wieloetapowe i obejmuje uni-
fokalizacje, wytworzenie zespolenia systemowo-ptucne-
go i ostateczng korekcje wady. Czynnikami ryzyka petnej
korekcji sg hipoplazja jednej z tetnic ptucnych, liczne ko-
laterale systemowo-ptucne, bardzo mtody wiek dziecka
lub wiek >8 lat [1]. Alternatywa dla leczenia chirurgicz-
nego jest przezskdérne poszerzenie i/lub stentowanie PDA
i/lub MAPCAs [5]. U opisanej chorej wystepowaty wszyst-
kie czynniki ryzyka korekcji operacyjnej, a w zwigzku z po-
garszaniem sie stanu klinicznego wykonano dwuetapo-
wo zabiegi przezskérne — poszerzenia PDA, a nastepnie
kolaterali do lewej gatezi tetnicy ptucnej. Zastosowane
leczenie zapewnito osiggniecie wieku dorostego z nie-
znacznie uposledzong tolerancja wysitku fizycznego. Pa-
cjenci z PA-VSD stanowig klinicznie bardzo trudng grupe

z powodu niewystarczajaco dobrych wynikéw leczenia
operacyjnego [6] i przezskérnego. Czesto zachodzi ko-
niecznos¢ ponownych zabiegéw [1].

Przedstawilismy rzadkie przypadki chorych ze ztoZzony-
mi, siniczymi wadami serca, u ktérych przezycie i osiagnie-
cie wieku dorostego byto mozliwe jedynie dzieki zabiegom
przezskérnym. Jest to szczegdlnie interesujace z powodu
braku lub bardzo ograniczonych danych w literaturze na te-
mat odlegtej obserwacji dorostych z nieskorygowanymi
chirurgicznie ztozonymi, siniczymi wadami serca, po ewen-
tualnym przezskérnym leczeniu paliatywnym.
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