Chorzy trudni nietypowi/Case report

Korekcja chirurgiczna zespolu Blanda-White’a-Garlanda
z nieprawidlowym odejSciem prawej tetnicy wiencowe;j

— opis przypadku

Surgical correction of the Bland-White-Garland syndrome with anomalous origin of right coronary

artery — a case report

Maciej Bolkowski, Michat Krejca, Andrzej Duratek, Leszek Machej, Michat Guzy, Rafat Ulczok, Michat Guc,

Krzysztof Biatek, Krystyna Bochenek, Andrzej Bochenek

| Klinika Kardiochirurgii, Slaski Uniwersytet Medyczny, Katowice

Abstract

The main cause of the Bland-White-Garland (BWG) syndrome is usually an anomalous origin of the left coronary artery, however,
the right coronary artery can be affected as well. We report on the surgical treatment of an adult type BWG syndrome in a 59-year-old
male patient. The reason for angiography was anginal pain which occurred 7 years prior to the operation. At that time patient did
not agree to undergo surgery, however, symptom aggravation brought him to the hospital again. Because of the vessel anatomy the

operator decided to implant a vein graft.
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Wprowadzenie

Zesp6t Blanda-White’a-Garlanda jest anomalia naczy-
niowa, ktéra charakteryzuje sie nieprawidtowym odejsciem
jednego z naczyh wieficowych od pnia ptucnego (stanowi
wg réznych zrédet 0,27-0,4% wszystkich wad wrodzonych
serca) [1, 2]. W wiekszosci przypadkéw patologia ta doty-
czy lewej tetnicy wiencowej, znacznie rzadziej jednego
z rozgatezieh lewej tetnicy wiehcowej, prawej tetnicy wien-
cowej (RCA) lub obu tetnic wiencowych. Najgorzej rokuje
nieprawidtowe odejscie obu tetnic wieficowych, ktére za-
zwyczaj prowadzi do zgonu w ciagu kilku pierwszych dni
zycia w nastepstwie rozlegtego zawatu miesnia sercowe-
go [3-5]. Natomiast nieprawidtowe odejscie lewej tetnicy
wiencowej lub jej rozgatezieh moze powodowac nasilone
objawy niewydolnosci serca w okresie noworodkowym lub
niemowlecym i jezeli niemowle przezyje ten okres, to do-
chodzi do rozwoju gestej sieci potaczen tetniczo-tetniczych
(czynnikiem stymulujacym jest réznica w utlenowaniu do-
starczanej krwi), dzieki ktérej mozliwy jest dalszy jego roz-
wdj [6, 7]. Nieprawidtowe odejscie RCA, ktére wystepuje
stosunkowo rzadko, czesto zwigzane jest z rozwinietym
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krazeniem obocznym od strony lewej tetnicy wieficowe],
wiec objawy kliniczne nie s3 tak nasilone, a rozpoznanie
jest trudniejsze.

Stopien nasilenia objawéw zalezy od rozwoju kraze-
nia obocznego (wytworzenia potaczen tetniczo-tetniczych),
ktére poprawia ukrwienie i tagodzi objawy niedokrwienia,
aczkolwiek nie stanowi zabezpieczenia przed nagtym zgo-
nem sercowym. Sprawnie i dobrze rozwiniete krazenie
oboczne wystepuje u dorostych z rozpoznanym zespotem
Blanda-White’a-Garlanda (typ dorosty anomalii). Patolo-
gicznie odchodzaca tetnica wieficowa nie spetnia swojej
podstawowej roli, jakg jest zapewnienie prawidtowego
metabolizmu komérki miesniowej, poniewaz zamiast krwi
tetniczej dostarcza krew zylna, niedostatecznie utleno-
wana, co prowadzi do rozwoju niedokrwienia miesnia ser-
cowego i w rezultacie zawatu i nagtego zgonu. U wiekszo-
5ci chorych z zespotem Blanda-White’a-Garlanda objawom
niedokrwienia towarzyszg objawy niedomykalnosci za-
stawki mitralnej wynikajace z rozstrzeni lewej komory
i dysfunkcji przednio-bocznego miesénia brodawkowate-
go [4, 8, 9].
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Rycina 1. Badanie koronarograficzne z widocznym nieprawidtowym odejsciem prawej tetnicy wieficowej (RCA)
wstecznie wypetniajacej sie kontrastem od tetnicy zstepujacej przedniej (LAD)

Rycina 2. Srédoperacyjne przezprzetykowe bada-
nie echokardiograficzne (TEE) obrazujace niepra-
widtowe, szerokie odejscie prawe] tetnicy wienico-
wej (RCA) od pnia ptucnego (PA)

Opis przypadku

Mezczyzna 59-letni, o wadze 94 kg, wzroscie 175 cm
(BMI 31,7), prowadzacy aktywny tryb zycia, pierwsze dole-
gliwosci dtawicowe zaczat odczuwac przed 7 laty. Po kon-
sultacji w poradni kardiologicznej zostat zakwalifikowany
do koronarografii, ktérag wykonano w 2002 r. — rozpozna-
no anomalie naczyniowg w postaci zespotu Blanda-
-White’a-Garlanda. Wéwczas chory nie zgodzit sie na
leczenie operacyjne. W 2006 r. ponownie wykonano koro-
narografie ze wzgledu na nasilenie dolegliwosci stenokar-
dialnych, ktore pojawiaty sie przy wysitku odpowiadaja-
cym CCS Ill. Chory — byty palacz, niepalacy od 4 lat
(15 papieroséw dziennie przez 30 lat), leczacy sie na nad-
ci$nienie tetnicze od 2 lat (beta-bloker, inhibitor ACE, sta-
tyna), wczedniej nie byt hospitalizowany, w rodzinie nie
wystepuje choroba wieficowa.
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W badaniu fizykalnym stwierdzono: ci$nienie tetnicze
(RR) 140/80 mmHg, rytm zatokowy miarowy (RZM)
ok. 80/min, tony serca czyste, brak nieprawidtowosci. Wy-
nik badania echokardiograficznego: frakcja wyrzutowa (EF)
lewej komory 65%, wymiar kohcoworozkurczowy lewej ko-
mory (EDD) 50 mm, wymiar koficowoskurczowy lewej ko-
mory (ESD) 38 mm, grubos¢ przegrody miedzykomorowej
(IVS) 13 mm, grubosd¢ tylnej Sciany lewej komory
(LVPW) 12 mm, érednica aorty wstepujgcej (Ao) 39 mm.
Zastawka mitralna — fala zwrotna | stopnia. Zastawka aor-
talna — bez fali zwrotnej, maksymalna predkosé przepty-
wu (Vmay) 1,8 m/s. Zastawka trojdzielna i tetnicy ptucnej
—bez zmian. Brak ptynu w worku osierdziowym. Wynik ba-
dania koronarograficznego (Rycina 1. A, B): lewa tetnica
wieficowa (LTW) poszerzona, bez istotnych zmian, wstecz-
nie kontrastuje prawa tetnice wieficowa otwierajaca sie
do pnia ptucnego.

Technika operacyjna

Na podstawie obrazu klinicznego i badania koronaro-
graficznego chory zostat zakwalifikowany do leczenia ope-
racyjnego w | Klinice Kardiochirurgii Slaskiego Uniwersyte-
tu Medycznego w Katowicach. Operowany w krazeniu
pozaustrojowym, na sercu zatrzymanym krwistg zimna kar-
diolpleging podang do opuszki aorty (antegrade). taczny czas
klemu aortalnego wyniést 11 min, taczny czas krazenia po-
zaustrojowego 50 min. Srédoperacyjnie wykonano przez-
przetykowe badanie echokardiograficzne (TEE) (Rycina 2.),
ktére uwidocznito nieprawidtowe odejscie RCA. W pierw-
szym etapie operacji wypreparowano ujscie RCA do pnia
ptucnego (Srednica ok. 10 mm), ktére dwukrotnie podwia-
zano szwem niewchtanialnym oraz dodatkowo podszyto.
Nastepnie zamknieto 5 duzych anastomoz tetniczo-tetni-
czych odchodzacych od RCA. W drugim etapie wykonano
pomost do RCA z wykorzystaniem zyty odpiszczelowej.
Po wyjsciu z krazenia pozaustrojowego chory wymagat nie-
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Rycina 3. A — widoczna wypreparowana prawa tetnica wieiicowa (RCA) odchodzaca od tetnicy ptucnej (PA),
B — podwiagzana i przecieta prawa tetnica wieficowa
Ao — aorta wstepujqgca, RA — prawy przedsionek

wielkiej dawki dopaminy o przeptywie 5 ml/godz.
(200 mg/50 ml), ktérg odtaczono po 4 godz. Chorego eks-
tubowano w 4. godz. po zabiegu. Catkowity drenaz poope-
racyjny wyniést 730 ml. W 2. dobie po zabiegu wystapity
przejsciowe zaburzenia rytmu w postaci migotania przed-
sionkéw, ktére ustapity po wyréwnaniu poziomu potasu (K+)
oraz podaniu amiodaronu w jednorazowej dawce 300 mg
dozylnie. Mezczyzna po wykonaniu badan kontrolnych
(echokardiografia i RTG klatki piersiowej), bez dolegliwosci
dtawicowych, w stanie ogblnym bardzo dobrym zostat
w 6. dobie po zabiegu wypisany do domu (Rycina 3. A, B).

Wizyta kontrolna

Podczas wizyty kontrolnej w poradni kardiochirugicz-
nej w 30. dniu po leczeniu operacyjnym chory wyrazit zgo-
de na przeprowadzenie kontrolnego badania technikg spi-
ralnej 64-rzedowe]j tomografii komputerowej (CT) oraz
badanie echokardiograficzne. Mezczyzna nie zgtasza zad-
nych dolegliwosci stenokardialnych, czuje sie bardzo do-
brze. W badaniu fizykalnym nie stwierdzono zadnych od-
chylen, rany wygojone, mostek stabilny, RZM ok. 72/min,
RR 130/70 mmHg.

Wynik badania echokardiograficznego: EF lewej
komory 60%, EDD 54 mm, ESD 32 mm, IVS 10 mm,
LVPW 10 mm, Ao 34 mm. Zastawka mitralna — $ladowa
niedomykalnos¢, zastawka aortalna — bez fali zwrotnej,
Vinax L5 m/s, zastawka tréjdzielna i tetnicy ptucnej — bez
zmian. Worek osierdziowy: Sladowa ilos¢ ptynu, za sciang
tylng i boczng —do 10 mm.

Wynik 64-rzedowej CT serca: prawa tetnica wieficowa
dobrze wypetnia sie od pomostu Ao-RCA; pien lewe;j tet-
nicy wiencowej (LM) dtugi szeroki, bez zmian; tetnica zste-
pujaca przednia (LAD) proksymalnie bez zmian, w czesci
srodkowej przyscienna dtuga uwapniona blaszka miazdzy-
cowa niekrytycznie zwezajgca Swiatto, w czesci srodkowej
uwapniona blaszka miazdzycowa zwezajaca Swiatto LAD
powyzej 50%, ponizej liczne uwapnione i mieszana blasz-

ki miazdzycowe, naczynie waskie, o kretym przebiegu; tet-
nica okalajaca (Cx) bez istotnych zmian zwezajacych; by-
-pass Ao-RCA bez zmian zwezajacych, dobrze wypetnia sie
kontrastem.

Widoczne miejsce zaszycia pnia ptucnego (klipsy na-
czyniowe) oraz klipsy w przebiegu proksymalnego odcin-
ka RCA. Wolumetria: EF 66%, objetos¢ kohcoworozkurczo-
wa (EDV) 190 ml, objetos¢ koncowoskurczowa (ESV)
64 ml, masa 187 g, rytm serca (HR) 71/min (Rycina 4. A, B).

Podsumowanie

Anomalia naczyniowa — zesp6t Blanda-White’a-Gar-
landa najczesciej dotyczy lewej tetnicy wiehcowej lub jed-
nej z jej gatezi, dlatego stwierdzenie nieprawidtowego odej-
Scia prawej tetnicy wiencowej u dorostego, w 6. dekadzie
zycia, prowadzacego aktywny tryb zycia, zdarza sie bardzo
rzadko. Rozpoznanie tego zespotu w okresie niemowle-
cym wymaga pilnej korekty chirurgicznej, jednak istnieje
grupa chorych zaadoptowanych do nieprawidtowego uj-
Scia tetnicy wiencowej, u ktérych wada ta zostaje rozpo-
znana znacznie pbzniej, najczesciej przez przypadek,
w trakcie diagnostyki w kierunku choroby wiehcowej na tle
miazdzycy [7, 10].

Opisana technika chirurgicznej korekcji zespotu Blanda-
-White’a-Garlanda, czyli odtworzenie prawidtowego prze-
ptywu w patologicznie odchodzacej tetnicy wiencowej po-
przez podwiazanie jej i wykonanie pomostu zylnego, jest
najstarsza metoda, zastosowang po raz pierwszy przez
Cooleya w 1966 r. Inna technika operacyjnych polega na ze-
spoleniu lewej tetnicy podobojczykowej z lewa tetnica
wieficowa [11]. W 1972 r. Kirklin przeprowadzit pierwsza
petna korekcje nieprawidtowo odchodzacej lewej tetnicy
wieficowej, przeszczepiajac jg do aorty wstepujacej [12].
W 1979 r. Takeuchi opisat nowa zmodyfikowang metode
chirurgicznej korekgji poprzez tunelowanie pnia ptucnego,
polegajaca na wykonaniu w pierwszym etapie okienka po-
miedzy tetnica ptucna i aorta wstepujaca, a nastepnie wy-
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Rycina 4. Badanie 64-rzedowe] tomografii komputerowe] serca (CT) wykonane w 30. dniu po operacji. Zespole-
nie pomostu zylnego z prawg tetnicg wienicowa (Ao-RCA)

Ao — aorta wstepujgca, RCA —prawa tetnica wiencowa

tworzeniu ze Sciany tetnicy ptucnej tunelu taczacego lewa
tetnice wieficowa z nowym ujsciem. Pozostaty ubytek
w cianie pnia ptucnego zamyka sie tata z osierdzia 10, 13].

U przedstawionego chorego duza kruchosé¢ nieprawi-
dtowego naczynia oraz liczne drobne anastomozy i bar-
dzo szerokie ujscie uniemozliwity odtworzenie anatomicz-
nego przebiegu i dlatego operujacy chirurg zdecydowat sie
wykonaé pomost zylny do prawej tetnicy wieficowej. Efek-
tem zastosowania najstarszej i najprostszej metody ko-
rekty chirurgicznej w przedstawionym przypadku (najrza-
dziej wystepujacy typ anomalii naczyniowej w tym zespole)
byto ustapienie dolegliwosci dtawicowych dzieki odtwo-
rzeniu prawidtowego przeptywu naczyniowego, potwier-
dzonego w kontrolnym badaniu angio-CT.

Reasumujac, kardiolodzy w swojej codziennej prakty-
ce powinni bra¢ pod uwage fakt, ze dolegliwosci stenokar-
dialne moga by¢ réwniez spowodowane anomaliami na-
czyniowymi tetnic wiencowych, nawet u dorostych,
aktywnych ludzi.
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