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Znaczenie prawidtowo rozpoznanego problemu
klinicznego wrodzonej wady serca pod postacia
skorygowanego przetozenia wielkich pni tetniczych
(I-TGA) na podstawie witasnego materiatu klinicznego

The role of precise diagnosis of the clinical problem of congenital
heart disease in the form of transposition of the great arteries (I-TGA)

based on own clinical material

Jan Gtowacki*?, Anna Obersztyn®, Jarostaw Wasilewski*, Maciej Obersztyn®, Blandyna Karwot?, Jacek Kusa®, Karol Miszalski-Jamka',

Tadeusz Osadnik? Janusz Iwirnski* Jacek Biatkowski?

pracowania Diagnostyki Obrazowej, Slgskie Centrum Choréb Serca, Zabrze
2Katedra i Zaktad Radiologii Lekarskiej i Radiodiagnostyki SUM, Zabrze
30ddziat Kliniczny Wrodzonych Wad Serca i Kardiologii Dzieciecej Katedry Kardiologii, Wrodzonych Wad Serca i Elektroterapii SUM,

Slaskie Centrum Choréb Serca w Zabrzu

411l Katedra i Oddziat Kliniczny Kardiologii SUM, Slqskie Centrum Choréb Serca, Zabrze
5Anaesthesiology Department, Queen Elizabeth Hospital NHS Trust, London

Kardiochirurgia i Torakochirurgia Polska 2009; 6 (1): 68-72

Streszczenie

Wstep: Skorygowane przetozenie wielkich pni tetniczych (-TGA)
jest rzadkim typem wrodzonej wady rozwojowej uktadu krazenia.
Cel pracy: Celem pracy jest przyblizenie problemu ztozonej
wady serca |-TGA oraz przedstawienie niewatpliwie powazne-
go problemu klinicznego, jaki stwarza ta wada, na podstawie
dwéch przypadkéw — pierwszego rozpoznanego wczesnie,
witasciwie leczonego oraz drugiego rozpoznanego zbyt pézno,
w zyciu dorostym, uprzednio niewtasciwie leczonego.
Materiat i metody: Przedstawiono dwa przypadki [-TGA. W pierw-
szym rozpoznano wade u noworodka. Po wykonaniu dwéch
zabiegdw operacyjnych (w 2. dobie zycia oraz w wieku 5 lat)
chory pozostaje w statej obserwacji klinicznej. W drugim przy-
padku 36-letni chory zostat przyjety na oddziat kardiologiczny
z ciezkg niewydolnoscia krazenia. U niego wrodzona wada
serca nie zostata uprzednio prawidtowo rozpoznana, a zatem nie
byta leczona. Z powodu niewydolnosci serca i zaawansowanego
nadcisnienia ptucnego jedynym, objawowym, sposobem lecze-
nia pozostaje przeszczep serca i ptuc.

Dyskusja: Pojecie skorygowanego przetozenia wielkich pni
tetniczych jest nieroztgcznie zwigzane z pojeciem inwersji ko-
mor. Wada ta moze miec charakter izolowany (10%). Najczesciej
spotykanymi anomaliami towarzyszacymi sa: wady strukturalne
zastawki systemowej (70-90%), ubytek w przegrodzie miedzyko-
morowej (79%) oraz roznego stopnia zwezenia droég wyptywu.
Najbardziej przydatnym i niejednokrotnie catkowicie wystarcza-
jacym do postawienia rozpoznania jest badanie echokardio-

Abstract

Introduction: Corrected transposition of the great arteries (1-TGA)
is a rare innate developmental defect of the circulatory system.
Aim: The aim of the study is to take a closer look at the complex
heart disease 1-TGA and to present an undoubtedly serious cli-
nical problem caused by this defect based on two cases, the first
diagnosed early, treated properly, and the second, diagnosed too
late, in adulthood, not properly treated before.

Material and Methods: Two cases of 1-TGA are presented. In the
first case, the defect was recognized in the neonatal period and
after two operations (on the second day of life and at the age of
5 years) the patient was under constant clinical observation. The
second case, a 36-year old patient, was admitted to the cardio-
logy ward due to severe circulatory insufficiency. His innate heart
defect had not been diagnosed properly before, so it had not
been treated properly. Due to heart insufficiency and advanced
pulmonary hypertension, the only method of treatment was
a heart transplant.

Discussion: The notion of corrected transposition of the great
arteries is inseparably connected with the concept of ventricle
inversion. This defect can be of isolated character (10%). The
most common anomalies accompanying the defect are: structu-
ral diseases of systemic valve (70-90%), ventricular septal defect
(79%) and stenoses of outflow route of various degree. The most
useful and sometimes sufficient means for establishing a dia-
gnosis is echocardiography, done as early as in the prenatal
period. In some cases, it can be helpful or even essential to extend
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graficznie, wykonywane juz nawet w okresie prenatalnym.
W niektérych przypadkach pomocne, a niekiedy konieczne moze
by¢ poszerzenie diagnostyki o badanie tomokomputerowe, rezo-
nans magnetyczny lub cewnikowanie diagnostyczne serca. Natu-
ralny przebieg wady zalezy w gtéwnej mierze od jej konfigu-
racji i wspoétistnienia wad towarzyszacych. Moment podjecia
decyzji o interwencji kardiochirurgicznej oraz rodzaj propono-
wanego zabiegu nierozerwalnie zwigzany jest z wadami towa-
rzyszacymi.

Stowa kluczowe: |-TGA, wada wrodzona, inwersja komor.

Wstep

Skorygowane przetozenie wielkich pni tetniczych (I-TGA)
jest rzadkim typem wrodzonej wady rozwojowej uktadu
krazenia. Czestos¢ jej wystepowania szacowana jest na ok.
0,55-0,6% [1, 2] wszystkich stwierdzanych wad wrodzonych
serca, z nieznaczng przewaga wystepowania u ptci meskiej
(59%). Zostata ona po raz pierwszy opisana juz w 1875 roku
przez znanego wiedenskiego anatoma V. Rokitanskyego [2, 3].

Cel pracy

Celem pracy jest oméwienie ztozonej wady serca [-TGA
oraz przyblizenie niewatpliwie powaznego problemu klinicz-
nego, jaki przedstawia ta wada, na podstawie dwéch przy-
padkéw — pierwszego rozpoznanego wczesnie, wtasciwie
leczonego, oraz drugiego rozpoznanego p6zno, w zyciu do-
rostym, uprzednio niewtasciwie leczonego.

Materiat i metody

Przypadek 16-letniego chtopca (M.R.). Jako jednodniowy
noworodek z cigzy pierwszej, porodu pierwszego (Cl, Pl), sita-

the diagnosis by computed tomography, magnetic resonance or
diagnostic heart catheterization. The natural course of the disease
depends mostly on its configuration and accompanying diseases.
The moment of making a decision about cardiosurgical inter-
vention and the type of suggested surgery is inseparably related
to the accompanying diseases.

Key words: 1-TGA, congenital disease, ventricle inversion.

mi natury, w 38. tygodniu ciazy z nieobcigzonym wywiadem
okotoporodowym zostat przekazany do Kliniki Wrodzonych
Wad Serca i Kardiologii Dzieci SCCS w Zabrzu w celu diagno-
styki i leczenia. Na podstawie wykonanego badania UKG roz-
poznano u chtopca wrodzong, siniczag wade serca pod posta-
cig skorygowanego przetozenia wielkich pni tetniczych z to-
warzyszaca atrezjg zastawki tetnicy ptucnej, ubytkiem
w przegrodzie miedzykomorowej i miedzyprzedsionkowej ty-
pu Il oraz droznym przewodem tetniczym.

W trybie pilnym zakwalifikowano dziecko do wykonania
zabiegu operacyjnego — zespolenia systemowo-ptucnego
(typu Blalock-Taussing), ktérego celem byto zapewnienie
doptywu krwi do pnia i gatezi tetnic ptucnych. W drugiej
dobie zycia wykonano zabieg operacyjny z torakotomii
bocznej z uzyciem homograftu zylnego. Przebieg zabiegu
i okres pooperacyjny byt niepowiktany. W ciggu nastepnych
lat psychosomatyczny rozwéj chtopca przebiegat prawidtowo.
Dziecko w tym czasie nie siniato. Jedynym obserwowanym
objawem byt kaszel, ktéry pojawiat sie po ptaczu lub wysitku
fizycznym. W tym czasie leczone byto: inhibitorem enzymu

Ryc. 1. 64-warstwowa tomografia komputerowa — stan po zabiegu
skorygowanego przetozenia wielkich naczyn; za pomoca strzatki
zaznaczono zamkniete potgczenie systemowo-ptucne typu B-T,
lewostronne

Kardiochirurgia i Torakochirurgia Polska 2009; 6 (1)

Ryc. 2. 64-warstwowa tomografia komputerowa — skorygowane
przetozenie wielkich pni tetniczych (I-TGA); wspétistnienie dodatko-
wej lewe] zyty gtdwnej gornej (strzatka)
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Ryc. 3. 64-warstwowa tomografia komputerowa — skorygowane
przetozenie wielkich pni tetniczych (I-TGA); wspdtistnienie ano-
malii tetnic wiencowych (strzatka)

konwertazy angiotensyny oraz doustnym preparatem zmniej-
szajacym krzepliwos¢ krwi z grupy aspiryn. Byt systema-
tycznie kontrolowany w Poradni Przyklinicznej. W 5. roku zycia
(1992 1), po uprzednim wykonaniu cewnikowania diagno-
stycznego serca, zakwalifikowano chtopca do zabiegu kar-
diochirurgicznego: odtworzenia drogi wyptywu z komory ,,zyl-
nej” (o budowie komory lewej) oraz zamkniecia ubytku
w przegrodzie miedzykomorowej. Droge wyptywu z komory
»2ylnej” odtworzono za pomoca homograftu (23mmHVP-159,
grupy O Rh plus). Réwnoczasowo wykonano takze zamknie-
cie ubytku w przegrodzie miedzykomorowej za pomoca taty
z wtasnego osierdzia i podwigzano oraz zaszyto zespolenie
B-T po lewej stronie. W ciaggu kolejnych lat rozwéj chtopca
byt prawidtowy, dobrze tolerowat umiarkowany wysitek fi-
zyczny. W badaniach UKG stwierdzono umiarkowane zweze-
nie w miejscu wszycia homograftu oraz jego niedomykalnosé
(++). Powyzsze obserwacje potwierdzono w kontrolnym
cewnikowaniu diagnostycznym oraz w wielowarstwowe;j
tomografii komputerowej, wykonanych w 2008 . (16 lat po
korekcji chirurgicznej). W chwili obecnej nie wymaga zad-
nego leczenia interwencyjnego. Rozwaza sie wszczepienie
w przysztosci zastawki na stencie (MELODY) w miejscu
zwezonego homograftu ptucnego. Chtopiec pozostaje pod
statg kontrola Poradni Kardiologicznej.

Drugi przypadek obejmuje chorego w wieku 36 lat (T.S.),
ktéry zostat skierowany na Oddziat Kardiologii SCCS w Za-
brzu z rozpoznaniem niewydolnosci serca na tle duzego
ubytku miedzykomorowego. Wykonane standardowe UKG
serca wykazato duzy przeciek lewo-prawy oraz nieprawi-
dtowe potozenie duzych naczyh z istotnym poszerzeniem
pnia ptucnego. U chorego kilkanascie lat temu wykonano
cewnikowanie diagnostyczne serca, w ktérym rozpoznano
jedynie VSD oraz nadcisnienie ptucne. Mimo skierowania
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Ryc. 4. 64-warstwowa tomografia komputerowa — skorygowane
przetozenie wielkich pni tetniczych (I-TGA); wspotistnienie ubytku
w przegrodzie miedzykomorowej — VSD (strzatka)

do Kliniki Kardiochirurgii nie zdecydowano sie na korekcje
chirurgiczna. Chorego skierowano do MSCT w celu ustale-
nia rozpoznania. Rozpoznano skorygowane przetozenie
wielkich naczyn, duzy ubytek w przegrodzie miedzykomo-
rowej oraz poszerzenie pnia ptucnego i tetnic ptucnych. Ka-
liber tych naczyn, typowo dla nadciénienia ptucnego, ulega
szybkiej redukcji ku obwodowi, a rozgatezienia obwodowe
s3 nieliczne i waskie. Uktad tetnic wiencowych byt charak-
terystyczny dla wady, zgodny z budowa anatomiczng ko-
mor: pien lewej tetnicy ptucnej odchodzi od prawej zatoki
wiehcowej i dzieli sie na gatezie LAD i CX, prawa tetnica
wiencowa odchodzi z lewej zatoki wieficowej. Sptyw zyt
ptucnych jest prawidtowy. Na podstawie badania MSCT
oraz powtérnie wykonanego UKG odstapiono od cewniko-
wania, majac petny obraz wady wrodzonej: nieleczone sko-
rygowane przetozenie wielkich naczyh ze wspétistniejacym
ubytkiem w przegrodzie miedzykomorowej i nabytym za-
awansowanym nadcisnieniem ptucnym. Chory zostat skie-
rowany do leczenia zachowawczego rozszerzajacego naczy-
nia ptucne, a w przysztosci do ewentualnego przeszczepu
ptuca i serca.

Dyskusja

Pojecie skorygowanego przetozenia wielkich pni tetni-
czych jest nieroztacznie zwigzane z pojeciem inwersji komor.
Inwersja komor okreslamy stan, w ktérym niezaleznie od
uktadu trzewno-przedsionkowego (prawidtowe lub nieprawi-
dtowe potozenie trzewi) istnieje niezgodnos¢ powigzan przed-
sionkowo-komorowych. W wiekszosci pacjentdéw (85-90%)
wystepuje prawidtowe rozmieszczenie uktadu trzewno-
-przedsionkowego. Zaburzenie inwersji komor nastepuje ok.
22.-24. dnia zycia, natomiast rozwéj przetozenia wielkich
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Ryc. 5. Serce prawidtowe — schemat

tetnic nastepuje ok. 28.-41. dnia ewolucji zarodka. Jest to,
w pewnym sensie, anatomiczna korekcja powstatej wczes-
niej niezgodnosci przedsionkowo-komorowej. Zapewnia to
swojego rodzaju ,fizjologiczny” przeptyw krwi. Wada ta moze
mie¢ charakter izolowany (10%), a najczesciej spotykanymi
anomaliami towarzyszacymi sa: wady strukturalne zastawki
systemowej (70-90%), ubytek w przegrodzie miedzykomo-
rowej (79%) oraz réznego stopnia zwezenia drog wyptywu
(anatomicznie lewej komory potozonej po prawej stronie
i z tytu oraz anatomicznie prawej komory potozonej z przodu
i po stronie lewej). Dodatkowo stwierdza sie zmiany morfo-
logiczne i dysfunkcje uktadu bodzcoprzewodzacego. Aby
uzmystowi¢ sobie przebieg naturalny choroby, nalezy przede
wszystkim zrozumieé hemodynamike wady i zagrozenia
z niej wynikajace. Krew z zyt systemowych kieruje sie do pra-
wego przedsionka i przez zastawke dwudzielng do lewej ko-
mory (potozonej po prawej stronie), nastepnie poprzez pieh
ptucny do tozyska ptucnego. Powrét krwi do serca odbywa
sie poprzez zyty ptucne do lewego przedsionka i nastepnie
poprzez zastawke tréjdzielng do prawej komory (potozonej
po lewej stronie) i odchodzacej z niej aorty. Drogi wyptywu
z komér nie krzyzuja sie jak w sercu prawidtowym, lecz
biegna réwnolegle. Po lewej stronie serca potozona jest le-
wa komora o morfologicznej budowie prawej komory i pro-
wadzi utlenowang krew do aorty; prawa komora (o budowie
lewej) umieszczona po prawej stronie i prowadzi krew zylng
do pnia ptucnego. Te sytuacje ilustruja ryciny 5. i 6.

Z racji istnienia wielu konfiguracji tej wady postarano
sie o0 ujednolicenie nazewnictwa [4]. Sinica oraz objawy
niewydolnosci serca w duzej mierze sa zalezne od wielkosci
przecieku wewnatrzsercowego, stopnia niedomykalnosci
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Ryc. 6. Skorygowane przetozenie wielkich naczyn (I-TGA) ze wspot-
istnieniem VSD — schemat

zastawki tréjdzielnej oraz anatomii i funkcji drég wyptywu
z komor. W zapisie elektrokardiogramu zwracaja uwage za-
burzenia przewodzenia: bradykardia, blok przedsionkowo-
-komorowy az do bloku Il stopnia wtgcznie. Najbardziej
przydatnym i niejednokrotnie catkowicie wystarczajacym
do postawienia rozpoznania jest badanie echokardiogra-
ficzne, wykonane juz nawet w okresie prenatalnym [5].
W niektérych przypadkach pomocnym, a niekiedy koniecz-
nym moze by¢ poszerzenie diagnostyki o badanie tomo-
komputerowe, rezonans magnetyczny lub cewnikowanie
diagnostyczne serca. Naturalny przebieg wady zalezy w gtow-
nej mierze od jej konfiguracji i wspoétistnienia wad towa-
rzyszacych [6]. Badanie przeprowadzone w Mayo Clinic, gdzie
30-letnig obserwacja objeto grupe 107 chorych, wykazuje,
ze 5-letni okres przezycia dotyczy 70%, a 10-letni 64% cho-
rych z ta wada [7]. W przypadku izolowane] postaci tej wady
opisywano takze chorych, ktérzy dozywali 70. roku zycia [8].
Moment podjecia decyzji o interwencji kardiochirurgicznej
oraz rodzaj proponowanego zabiegu nierozerwalnie zwigza-
ny jest z wadami towarzyszacymi. W przypadku konieczno-
$ci zamkniecia ubytku w przegrodzie miedzykomorowej
nietypowo przebiegajacy uktad przewodzacy wymusza od-
powiednig technike zabiegu (dostep od strony prawego
przedsionka i zastawki dwudzielnej) tak, by zmniejszy¢ ryzy-
ko uszkodzenia peczka Hisa [9]. W naturalnym przebiegu
wady obserwujemy narastajaca niewydolnos¢ komory pra-
wej, ktéra w tym przypadku jest komorg systemowa. Wraz
z rozstrzenig komory postepuje niedomykalnos¢é zastawki
tréjdzielnej (systemowej). Dlatego tez niektorzy autorzy
optuja za wczesniejszym wykonaniem zabiegu naprawczego:
plastyki lub wymiany tej zastawki [10]. R6znego stopnia zabu-
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rzenia w przeptywie krwi w drodze wyptywu z prawostron-
nie potozonej, anatomicznie lewej komory moga wymagac
wczesniejszego zabiegu: zespolenia typu Blalock-Taussing
(systemowo-ptucnego, czyli pomiedzy odgatezieniami aorty
a tetnica ptucna). Jednak te wszystkie proponowane typy
zabiegéw chirurgicznych nie powstrzymaja postepujacej
niewydolnosci komory systemowej (anatomicznie o budowie
komory prawej). Dlatego tez wydaje sie, ze najkorzystniejsza
korekcja bytoby przeprowadzenie tzw. double switch. Za-
bieg ten polega na korekji fizjologicznej (typu Mustarda lub
Senninga — korekcja sptywéw zylnych na poziomie przed-
sionkéw) skojarzonej z anatomiczna (typu Jatene — prze-
szczepienie duzych pni tetniczych — aorty i pnia ptucnego).
Pierwsza zapewnia korekcje na poziomie powigzan przed-
sionkowo-komorowych, druga — komorowo-tetniczych. Istot-
nym utrudnieniem tej metody jest charakterystyczny dla
wady uktad naczyhn wiefcowych, zgodny z budowa komér.
W miejscu lewej tetnicy wiencowej znajduje sie prawa tet-
nica, a w miejscu prawej tetnicy lewa [11]. Tak jak w przy-
padku zabiegu przetozenia wielkich naczyn (tzw. arterial
switch), konieczne jest przyczepienie tetnic wiencowych do
neoaorty. Tego typu zabiegi na Swiecie wykonywane s3
z powodzeniem. Przeprowadza sie je badZ to jednoetapowo
juz w wieku niemowlecym [12, 13], badZ tez po wczesniej-
szym przygotowaniu prawej komory (o budowie lewej ko-
mory), wykonujgc zabieg bandingu tetnicy ptucnej [14, 15].
Smiertelnoéé w tych zabiegach we wczesnym okresie poope-
racyjnym wynosi okoto 7-11% [16, 17]. Czynnikiem pogar-
szajacym funkcjonowanie, i tez p6zniejsze rokowanie cho-
rego sa postepujace zaburzenia w uktadzie bodzcoprze-
wodzacym, do bloku przewodzenia Il stopnia wtacznie.
W niektérych przypadkach koniecznym moze by¢ implan-
tacja réznego rodzaju uktadéw stymulujgcych. Na podstawie
przedstawionych dwéch przypadkéw jasno widaé wage pra-
widtowego, pierwotnego rozpoznania. W drugim przypadku
wada |-TGA jest mniej ztozona (jedynie VSD) i wczesne,
prawidtowe rozpoznanie i zabieg korekcyjny mégtby znacznie
poprawi¢ jakos¢ zycia i rokowanie. W pierwszym, prawidtowo
rozpoznanym przypadku, mimo ztozonosci wady, wykonano
zabiegi operacyjne niewatpliwie poprawiajace i jakosé zycia,
i rokowanie. Autorzy, przyblizajac czytelnikom ztozonosé
skorygowanego przetozenia wielkich naczyn, pragna zwrdcic
uwage na te jednostke chorobowa.

Whnioski

1. Pacjent wczesdnie skierowany do wtasciwego leczenia ma
szanse na dtugoletnie przezycie.

72

2. Nierozpoznanie wady powoduje nieodwracalne skutki
niemozliwe do korekcji w pdZzniejszym czasie.
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