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OPIS PRZYPADKU / CASE REPORT

Leczenie hybrydowe noworodka z przerwanym
tukiem aorty i przeciwwskazaniami do krazenia
pozaustrojowego: opis przypadku

z uwzglednieniem 1,5-rocznej obserwacji

Hybrid treatment of interrupted aortic arch in a newborn with contraindications
for extracorporeal circulation: case report including 1.5 year follow-up
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Abstract

Despite marked improvement in the cardiosurgery, total repair of interrupted aortic arch with coexisting risk factors in neonatal
or early infancy is associated with high mortality. We present a patient treated by an alternative hybrid procedure without
exposing the critical ill neonate to the risk of cardiopulmonary bypass. At the 1.5 year of life a successful arch reconstruction,
repair of associated anomalies and de-banding of pulmonary arteries with a stent cut out was done.
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WSTEP
Przypadek noworodka ze zfozong wada serca, pod postacia
przerwania tuku aorty typu ,B”, z ubytkiem miedzykomoro-
wym i wspotistniejacymi czynnikami podwyzszonego ryzyka
krazenia pozaustrojowego stanowi trudne wyzwanie zaréwno
dla kardiochirurga, jak i dla kardiologa inwazyjnego.

OPIS PRZYPADKU
Noworodek 2-tygodniowy o masie urodzeniowej 2500 g
zostat przyjety do Kliniki Kardiologii i Nefrologii Dzieciecej
w Poznaniu w stanie ogélnym bardzo ciezkim. Przy przyjeciu
kontynuowano staty wlew prostaglandyny E1 (Alprostadil-
-Prostin VR 0,02 pg/kg/min), a po wykonaniu badania echo-
kardiograficznego wfagczono wlew z amin katecholowych
(dobutamina 10 pg/kg/min i dopamina 5 pg/kg/min). Na
przegladowym zdjeciu RTG klatki piersiowej uwidoczniono
powiekszong sylwetke serca (wskaznik sercowo-ptucny 0,71),
ze wzmozeniem rysunku naczyniowego ptuc. W badaniu
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echokardiograficznym potwierdzono przerwanie ciagtosci
tuku aorty typu ,B”, z okotobtoniastym ubytkiem miedzy-
komorowym (Srednica 6-8 mm) oraz istotnie obnizona
frakcja wyrzutowa lewej komory (LVEF) ok. 20-25% (przed
wigczeniem katecholamin) i 40-45% (w czasie wlewu lekéw
inotropowych). Srednica zastawki aortalnej wynosita 5 mm
(Z-score -2,6), zastawki mitralnej — 10 mm (Z score -0,78),
cze$¢ poprzeczna fuku aorty przed miejscem przerwania
— 4 mm (Z-score -3,91). Zaobserwowano niewielka niedo-
mykalnos¢ zastawki mitralnej i umiarkowana niedomykalnos¢
zastawki trojdzielnej. Wymiary lewej i prawej komory byty
prawidfowe. Ostatecznie echokardiograficznie rozpoznano
przerwanie ciagtosci tuku aorty typu ,B” z okofobfoniastym
ubytkiem miedzykomorowym i hipoplazja tuku aorty.

W badaniach laboratoryjnych zwracaty uwage zaburzenia
koagulologiczne (wydtuzenie APTT do 61's, INR 1,8) i podwyz-
szone stezenia aminotransferaz watrobowych (AST 170 jm./l,
ALT 140 jm./l). Z powodu oligurii noworodek wymagat dota-
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Leczenie hybrydowe noworodka z przerwanym fukiem aorty

Rycina 1. Po zabiegu: stent w przewodzie tetniczym w badaniu echokardiograficznym (A) i angiograficznym (B); PA — tetnica ptucna

czenia do leczenia diuretykéw petlowych (furosemid dozylnie
w dawce 2 mg/kg/d.). Ze wzgledu na obecnos¢ czynnikdw
podwyzszonego ryzyka pefnej korekcji ztozonej wady serca
w krazeniu pozaustrojowym, wynikajacych z anatomii wady,
ciezkiego stanu klinicznego i niskiej masy ciata, dziecko zostato
zakwalifikowane do leczenia hybrydowego — zatozenia stentu
do przetrwatego przewodu tetniczego z obustronnym przewe-
zeniem tetnic ptucnych. W 22. dobie zycia, po uwidocznieniu
miejsca przerwania tuku aorty za lewa tetnica szyjna wspdlna,
odstawiono wlew z prostaglandyny E, podano heparyne 100 j./kg
mc. i implantowano droga przezzylna stent samorozprezalny
typu Zilver Flex 8 x 20 mm (Cook). Bezposrednio po za-
konczeniu leczenia interwencyjnego dziecko przekazano na
blok operacyjny, gdzie wykonano obustronne przewezenie
tetnic ptucnych. W kolejnych dobach ogdlny stan kliniczny
noworodka stopniowo sie poprawiat (z normalizacjg zaburzen
koagulologicznych i biochemicznych) (ryc. 1).

W kontrolnym badaniu echokardiograficznym po
operacji stwierdzono prawidtowa funkcje skurczowa serca
(SF = 44%, LVEF = 78%), stopniowo odstawiono wlewy lekéw
inotropowych. W wieku 13 miesiecy u dziecka wykonano
zabieg operacyjny w krazeniu pozaustrojowym — zrekonstru-
owano fuk aorty, zamknieto ubytek miedzykomorowy, zdjeto
przewezenia z tetnic ptucnych i usunieto stent z przewodu
tetniczego. Przy wypisie w kontrolnym badaniu echokar-
diograficznym szacunkowe ci$nienie w prawej komorze
wynosito ok. 35-40 mm Hg, predkos¢ przeptywu w prawej
tetnicy ptucnej — 1,9 m/s, w lewej tetnicy ptucnej — 2 m/s,
niedomykalnos¢ tréjdzielna byta tagodna, bez ptynu w worku
osierdziowym. Stwierdzono laminarny przeptyw w miejscu
zespolenia tuku aorty, z maksymalng predkoscia 1,8 m/s.

OMOWIENIE
Wprowadzenie leczenia hybrydowego u pacjentéw z zespo-
tem niedorozwoju lewego serca i podwyzszonym ryzykiem
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operacyjnym pozwolito na istotne obnizenie $miertelnosci
podczas pierwszego etapu terapii metoda Norwooda [1-5].
Leczenie hybrydowe moze by¢ takze stosowane w innych
ztozonych wadach serca, gdy trudno jednoznacznie podjac
decyzje dotyczaca sposobu terapii (korekcja dwukomorowa
czy tez paliacja traktem Fontana [6]) lub istnieja czynniki
ryzyka, ktére negatywnie wptywaja na wyniki leczenia kar-
diochirurgicznego. W pismiennictwie znaleziono pojedyncze
opisy przypadkéw hybrydowego leczenia przerwania ciaglosci
tuku aorty [7, 8], z krétkim okresem obserwacji. W kilku-
letniej obserwacji wiasnej pozostaje pacjent z przerwanym
tukiem aorty typu ,A”, u ktérego w okresie noworodkowym
wykonano obustronne przewezenie tetnic ptucnych z r6z-
noczasowym zespoleniem pnia ptucnego z aortg zstepujaca.
Catkowitg korekcje dwukomorowa wady wykonano w wieku
1,5 roku. W 4-5-letniej obserwacji przezywalnos¢ po leczeniu
operacyjnym przerwanego fuku aorty wynosi od 63% [9] do
76% [10], a wymieniane czynniki dodatkowe podwyzszajace
ryzyko zgonu okofooperacyjnego sa podobne jak w opisy-
wanym przypadku. Dlatego tez u przedstawionego pacjenta
zastosowano przezskérna implantacje stentu do przewodu
tetniczego, z nastepowym przewezeniem tetnic ptucnych wg
procedury opisanej przez prof. Dietmara Schranza z Giesen
(Niemcy) [11]. Pozwala ona na wykonanie zabiegu bez ko-
niecznosci posiadania w petni wyposazonej sali hybrydowej,
co jest niezbedne przy implantacji stentu z dostepu bezpo-
$rednio przez pien ptucny [1, 2].

PODSUMOWANIE
Bardzo ciezki stan noworodka po urodzeniu, a zwlaszcza
przebyta zamartwica, niska masa ciata, hiperbilirubinemia,
zaburzenia koagulologiczne w oczywisty sposéb wptywaja
na $miertelno$¢ operacyjna. Opisany przypadek stanowi
dowdd, ze wprowadzone do leczenia zabiegi hybrydowe,
poczatkowo stosowane w terapii zespofu niedorozwoju
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lewego serca, moga by¢ wartg rozwazenia alternatywa takze
dla innych grup pacjentéw z przewodozaleznym przeptywem
systemowym, u ktérych sumaryczne ryzyko korekgji catkowitej
wady w okresie noworodkowym jest zbyt duze. U tych dzieci

petna korekcja ztozonej wady serca moze zostac¢ odroczona

do czasu zredukowania czynnikéw ryzyka wptywajacych na
zwiekszong $miertelnos¢ operacyjna. W tak trudnej sytuacji
rozwazna wspoétpraca catego zespotu kardiologiczno-kardio-
chirurgicznego pozwolita na osiagniecie koricowego sukcesu.
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