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OPIS PRZYPADKU / CASE REPORT

Nieoperowana tetralogia Fallota

u 67-letniego mezczyzny

A 67-year-old men with not corrected tetralogy of Fallot
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Abstract:

Tetralogy of Fallot is the most common cyanotic congenital heart disease. Total surgical correction of this defect during infancy
allows for long-term survival in most of the patients. The long-term prognosis for untreated tetralogy of Fallot is poor and
patients who have not undergone total surgical repair rarely live to old age. We present a case of 67-year-old man with not
corrected tetralogy of Fallot diagnosed at the age of 44 years without typical clinical symptoms.
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WSTEP
Tetralogia Fallota (ToF) u dorostych jest rozpoznawana rzadko
[1]. Jedynie 10% chorych z nieoperowana wada przezywa
wiecej niz 21 lat, a tylko 3% z nich osiaga 5. dekade Zycia [2,
3]. Wedtug literatury Swiatowej najstarszy pacjent z ToF miat
86 lat [4]. W literaturze $wiatowej pojawiaja sie pojedyncze
opisy pacjentéw w wieku ponad 50 lat z nieskorygowang
ToF [5-7]. Na ToF anatomicznie skladaja sie: zwezenie uj-
Scia pnia ptucnego, ubytek przegrody miedzykomorowe;j,
przesuniecie aorty w prawo nad ubytkiem (,aorta jezdziec”),
przerost prawej komory [1, 2, 8]. Kliniczne objawy ToF zaleza
od wielkosci ubytku w przegrodzie miedzykomorowej i od
stopnia zwezenia drogi odptywu prawej komory. Najczest-
szymi objawami wystepujacymi przed korekcja wady sa sinica
i dusznos¢ wysitkowa [2]. W fagodnej postaci zespotu (Fallot
niesiniczy, tzw. ,ré6zowy Fallot”) nie dochodzi do desaturacji
krwi tetniczej ze wzgledu na odwrdcenie przeptywu na lewo-
-prawy [9]. Leczenie chirurgiczne moze by¢ paliatywne lub
radykalne (dwuetapowe) [10]. Smiertelnos¢ okofooperacyjna
zar6bwno u niemowlat, jak i w pdzniejszym wieku wynosi
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ok. 6% (11, 12]. Ponizej przedstawiono opis przypadku 67-let-
niego mezczyzny —- jednego z najstarszych opisywanych
w literaturze, z nieskorygowang operacyjnie ToF, u kt6rego nie
wystepowaly charakterystyczne dla wady objawy.

OPIS PRZYPADKU
Dnia 25.05.2010 . ze szpitala powiatowego do Osrodka Cho-
réb Serca 4. Wojskowego Szpitala Klinicznego we Wroctawiu
skierowano mezczyzne w wieku 67 lat z powodu dyssekgji
pnia lewej tetnicy wieficowej stwierdzonej w koronarografii.
W wywiadzie odnotowano nadcisnienie tetnicze i cukrzyce
typu 2. W wieku 44 lat podczas hospitalizacji z powodu
pierwszego zawalu serca po raz pierwszy wykryto u pacjenta
ToF. Choremu nie zalecono wéwczas leczenia operacyjnego.
W lutym 2010 r. u pacjenta wystapit drugi zawat — zawat
serca bez uniesienia odcinka ST (NSTEMI), ktéry leczono
pierwotng angioplastyka gatezi okalajacej z implantacja stentu
metalowego (BMS). W dniu przyjecia do Osrodka Choréb
Serca u pacjenta wystapit epizod typowego spoczynkowego
bolu dlawicowego. W badaniu przedmiotowym wykazano:
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Rycina 1. Przezklatkowe badanie echokardiograficzne, os$ dtu-
ga przymostkowa: ubytek w przegrodzie miedzykomorowe;j,
pogrubiata przegroda miedzykomorowa, ,aorta jezdziec”

tachypnoe 50/min, szmer skurczowo-rozkurczowy nad catym
sercem, szmer nad tetnicami szyjnymi prawa i lewa oraz brak
tetna na tetnicy podkolanowej prawej i tetnicy grzbietowej
stopy po stronie lewej. W EKG stwierdzono: rytm zatokowy
miarowy 70/min, prawogram, cechy bloku prawej odnogi
peczka Hisa, zstepujace deniwelacje ST z ujemno-dodatnimi
zatamkami T w odprowadzeniach V-V, oraz ptytko-ujemne
zatamki T w odprowadzeniach I, 1ll, aVFE. W badaniach
laboratoryjnych zarejestrowano podwyzszone stezenie tro-
poniny | (20,72 ng/ml, N: 0,012-0,4 ng/ml) oraz CK-MB
mass (18,5 ng/ml, N: 0-3,5 ng/ml). Zwrécono takze uwage
na stezenie hemoglobiny (17 g/dl) z prawidiowa wartoscia
MCV. Rozpoznano NSTEMI. Zastosowano standardowa far-
makoterapie: kwas acetylosalicylowy, klopidogrel, eptifibatid,
karwedilol, eplerenon, atorwastatyne. W przezklatkowym
badaniu echokardiograficznym uwidoczniono powiekszenie
wymiaru kofcoworozkurczowego prawej komory (44 mm),
ubytek w przegrodzie miedzykomorowej w czesci bfoniastej
z przeptywem lewo-prawym oraz aorte pofozona nad ubytkiem
(,aorta jezdziec”) (ryc. 1), zwezenie tetnicy ptucnej (gradient
maksymalny: 80 mm Hg) na wysokosci zastawki, ze znacznym
postenotycznym poszerzeniem jej rozwidlenia (ryc. 2). Oprocz
powyzszych cech sktadajacych sie na ToF wykazano hipokineze
Sciany dolnej lewej komory, tagodna niedomykalnos¢ mitralna,
umiarkowana tréjdzielna i ptucng, przerost koncentryczny nie-
powiekszonej lewej komory o zachowanej funkgji skurczowej
(EF 55%). W koronarografii potwierdzono wielopoziomowe
zwezenia krytyczne tetnic wieicowych. Chorego wylaczono
z leczenia operacyjnego z powodu zaawansowanej wieloletniej
wady wrodzonej serca. Wykonano przezskérng angioplastyke
balonowa z implantacja 4 stentéow BMS. Podczas dalszej
hospitalizacji pacjent byt stabilny hemodynamicznie, bez
dolegliwosci dfawicowych. Obserwowano stopniowy spadek
markeréw martwicy miesnia sercowego.

Rycina 2. Przezklatkowe badanie echokardiograficzne, projek-
cja przymostkowa w osi krotkiej: zwezenie zastawki ptucnej,
postenotyczne poszerzenie tetnicy ptucnej

OMOWIENIE
Tetralogia Fallota jest najczestsza wada sinicza serca. Przy-
czyna sinicy jest przeciek prawo-lewy przez ubytek w prze-
grodzie miedzykomorowej. Jesli opér drogi odptywu prawe;j
komory jest mniejszy niz opér obwodowy, sinica nie wyste-
puje — tzw. ,r6zowy Fallot”. W badaniu przedmiotowym
nasilenie i czas trwania mruku wyrzutowego sa odwrotnie
proporcjonalne do stopnia zwezenia drogi odptywu prawej
komory. U pacjentéw ze znacznym zwezeniem pnia ptucnego
objawy ostfuchowe moga by¢ bardzo krétkie, ciche, wrecz
niestyszalne [8]. Wymienione sytuacje moga by¢ przyczyna
op6znienia rozpoznania wady. Objawami dominujacymi
w pozniejszym wieku sa: duszno$¢, nietolerancja wysitku
i napady hipoksemiczne [8, 13]. Istnieja 3 gléwne grupy
czynnikéw odpowiedzialnych za skapoobjawowy przebieg
choroby i sprzyjajacych diugiemu przezyciu pacjentéw z nie-
operowang wada. Hipoplastyczne tetnice ptucne i powolny
rozwéj zwezenia podzastawkowego tetnicy ptucnej opdzniaja
odwrécenie przecieku na prawo-lewy, co zapobiega znacznej
desaturacji krwi tetniczej [9, 14]. Drozny przewéd tetniczy
lub kolaterale tetnicze miedzy krazeniem ptucnym a syste-
mowym pozwalaja na doptyw dodatkowej porcji utlenowanej
krwi tetniczej [14]. Obserwowany u opisywanego pacjenta
koncentryczny przerost lewej komory rownowazyt wzmozone
ci$nienie panujace w prawej komorze i nie dopuszczat do od-
wrdcenia przecieku na prawo-lewy [9, 14]. Do najczestszych
przyczyn zgonéw u nieoperowanych pacjentéw naleza: nie-
wydolnos¢ serca, powiktania zatorowo-zakrzepowe, zaburze-
nia rytmu serca, krwotok ptucny i zapalenie wsierdzia [3, 15].
Wyniki dotychczasowych badan klinicznych przemawiaja za
korzysciami korekgji chirurgicznej ToF nawet w péznym wieku
[16, 17]. Czynniki ryzyka umieralnodci okofooperacyjnej to:
starszy wiek, wysokie stezenie hemoglobiny i policytemia,
hipoplazja tetnicy ptucnej, mata lewa komora, hipertrofia
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i zwtbknienie prawej komory, zwigkszone ciénienie korico-
worozkurczowe oraz przebyte zawaty serca [18]. W prezen-
towanym przypadku pierwsza manifestacja choroby serca
byt przebyty w mtodym wieku (44 lata) zawat serca. Gtéwne
dolegliwosci, czyli narastajace od tamtego czasu ograniczenie
wydolnosci fizycznej i duszno$¢ wysitkowa, mozna wiazac¢
zaréwno z obecnoscig wady, jak i z postepujaca choroba
niedokrwienng serca. Etiologia choroby niedokrwiennej serca
w tym przypadku moze by¢ zlozona: oprocz klasycznych
czynnikéw ryzyka, udziat moze mie¢ przewlekfa hipoksja
wynikajaca z wady serca i kompensacyjna policytemia, powo-
dujaca zwiekszona lepkos¢ krwi [15, 19]. Przerost obu komér
serca réwniez sprzyja niedokrwieniu mig$nia sercowego
[19]. Ztozona wada serca znacznie utrudnia warunki zabiegu
pomostowania aortalno-wieficowego i moze prowadzi¢ do
powaznych komplikacji [19, 20].

PODSUMOWANIE

Podsumowujac, niezaleznie od wieku chorego z ToF zawsze
nalezy rozwazy¢ mozliwos¢ leczenia operacyjnego. Wska-
zania do korekgji chirurgicznej powinny by¢ indywidualnie
dostosowane do stanu pacjenta. Ze wzgledu na zwiekszone
ryzyko choroby niedokrwiennej serca towarzyszace ToF cho-
rych nalezy otoczy¢ szczegblng opieka i mozliwie wczesnie
rozpocza¢ terapie tego schorzenia.
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