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Streszczenie

Wstep: Pojedyncza komora o morfologii prawej komory
rozwazana jest jako czynnik ryzyka wytworzenia krazenia
Fontana. Ostatnie modyfikacje operacji Norwooda i operacji
Fontana (FO) znamiennie zwiekszyty populacje pacjentow
z pojedyncza komora o typie komory prawe;.

Cel: Celem pracy byto okreslenie wptywu morfologii komory
na wyniki etapowego leczenia wad serca o typie pojedynczej
komory i identyfikacja czynnikéw determinujacych przystoso-
wanie prawej komory do petnienia funkcji komory systemowej.
Materiat i metoda: W latach 1990-2005 etapowemu leczeniu
metoda Fontana poddano 270 dzieci z pojedyncza komora.
Znalazto sie wérdd nich 130 (48,1%) pacjentéw z pojedyncza
komorg o typie lewej komory (grupa ) i 140 (51,8%) o typie
prawej komory (grupa Il). Wszyscy poddani zostali etapowemu
leczeniu: operacji hemi-Fontana i Fontana z fenestracja.
Przeprowadzono retrospektywng analize poréwnawczg danych
okotooperacyjnych i zebranych podczas badan kontrolnych.
Wyniki: Ogoélna Smiertelnos¢ w badanej grupie wynosita 10,4%.
12 (4,4%) pacjentéw zmarto po operacji hemi-Fontana, 16 (6,2%)
po operacji Fontana. Nie stwierdzono réznic w $miertelnosci
miedzy badanymi grupami. Po operacji hemi-Fontana i Fontana
w grupie Il stwierdzono istotnie wyzsze cisnienie koAcowo-roz-
kurczowe w komorze oraz wskaznik sercowy. Po operacji
Fontana w grupie Il istotnie wyzsze byty cisnienie w tetnicy
ptucnej i osrodkowe cisnienie zylne. Nie stwierdzono roznicy
w czestosci wystepowania przesiekéw w jamach ciata, ale
u dzieci z pojedyncza komorg o typie prawej komory utrzymy-
waty sie one znamiennie dtuzej (p<0,001). W odpowiedzi uktadu
krazenia na wysitek fizyczny (préba wysitkowa) u pacjentow
z morfologicznie prawg komora stwierdzono istotnie wyzszy
prog beztlenowy (p=0,017) i szczytowa frakcje fizjologicznej
przestrzeni martwej (p=0,041). 15 dzieci (6,2%) zaliczono

Abstract

Introduction: The single, morphologically right ventricle (SV) is
considered to be a risk factor of the Fontan circulation. Recent
modifications of the Norwood and Fontan operations (FO)
significantly increased the number of such patients.

Aim: The purpose of this study was to evaluate the influence
of SV morphology on the results of the staged approach.
Material and methods: Between 1990 and 2005, 270 patients
with SV underwent staged FO. There were 130 (48.6%) children
with left ventricular (group 1) and 140 (51.8%) with right
ventricular (group 1) morphology. All patients underwent initial
palliative surgery followed by hemi-Fontan and fenestrated FO.
Retrospective comparative analysis of the perioperative and
follow-up data (including echocardiography, cardiac catheteri-
sation and exercise test) was carried out.

Results: Overall mortality was 10.4%; 12 (4.4%) patients died
after hemi-Fontan and 16 (6.2%) after FO. There was no
difference in mortality rate between groups.

After the hemi-Fontan and Fontan procedures the end-diastolic
ventricular pressure and cardiac index were significantly
increased in group II. After the Fontan procedure the pulmonary
artery pressure and central venous pressure were significantly
increased in group Il. There were no differences in the incidence
of pleural effusions. Children with single right ventricle had
longer duration of the pleural effusions (p<0.001). In
cardiorespiratory response there was a higher anaerobic
threshold (p=0.017) and peak fraction of the death space
(p=0.041) in group Il. Fifteen patients (6.2%) were in NYHA class
[, the others in NYHA class Il or |. There was no difference in
NYHA classification between groups.

Conclusions: Staged FO is associated with low mortality and
morbidity regardless of ventricular morphology. Although RV
was a risk factor for prolonged pleural drainage correlated with
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do grupy Ill wg NYHA. Pozostate znajdowaty sie w grupie | lub Il.
Nie stwierdzono istotnych statystycznie réznic w klasyfikacji
NYHA miedzy grupami.

Whioski: Etapowe leczenie dzieci z pojedyncza komorg wiagze
sie z niska Smiertelnoscig i niewielkim odsetkiem powiktan, bez
wzgledu na morfologie komory petnigcej funkcje komory
systemowej. Mimo Ze obecnos¢ prawej komory jako komory
systemowej wigzata sie z dtuzej utrzymujacymi sie przesiekami
w jamach optucnowych, co korelowato z podwyzszonym cisnie-
niem koncowo-rozkurczowym, cisnieniem w tetnicy ptucnej
i oSrodkowym cisnieniem zylnym, jej funkcja oraz odpowiedz
na wysitek byty poréwnywalne z wskaznikami morfologicznie
lewej komory.

Stowa kluczowe: serce jednokomorowe, operacja Fontana.

Wstep

Wady serca o typie pojedynczej komory stanowia ok.
7,7% wad wrodzonych serca [1]. W tym wypadku jedyna ko-
mora (anatomicznie lewa lub prawa) zaopatruje krazenie
ptucne i krazenie systemowe. Konsekwencja tego jest prze-
ciagzenie objetosciowe i czesto cisnieniowe komory z szyb-
ko postepujaca niewydolnoscia krazenia. Wiekszos¢ niele-
czonych noworodkéw umiera w 1. mies. zycia [2].

Leczenie tych dzieci jest wieloetapowe i obejmuje wie-
le operacji paliatywnych, zakonczonych operacja Fontana.
Jej celem jest rozdzielenie rownolegtego krazenia syste-
mowego i ptucnego z wytworzeniem krazenia szeregowe-
go, w ktérym obcigzenie objetosciowe pojedynczej komo-
ry i utlenowanie krwi systemowej jest normalne. Metoda
oparta jest na zatozeniu, ze do zapewnienia przeptywu
ptucnego nie jest konieczna komora pompujaca krew.
Przeptyw krwi przez ptuca odbywa sie dzieki roéznicy
cisnien pomiedzy zytami systemowymi a lewym przed-
sionkiem [3]. Wydolno$¢ uktadu krazenia po operacji Fon-
tana zalezna jest od wielu parametréw hemodynamicz-
nych, z ktérych najwieksze znaczenie ma stan czynnoscio-
wy komory.

W zwigzku z postepem w leczeniu zespotu niedorozwo-
ju lewego serca [4, 5] coraz wiecej dzieci z ta wada poddaje
sie petnemu etapowemu leczeniu, zakohczonemu operacja
Fontana. Wzrasta liczba pacjentéw, u ktérych funkcje ko-
mory systemowe] petni morfologicznie prawa komora. Po-
jedyncza komora o typie morfologicznym komory prawej
rozwazana jest jako czynnik ryzyka w pomyslnym wytwo-
rzeniu krazenia Fontana [6-8]. R6zni sie ona pod wieloma
wzgledami od komory lewej (tab. I). W zyciu ptodowym od-
grywa role komory systemowej. W wadach z niedorozwo-
jem lewej komory ma inny ksztatt i funkcje niz komora pra-
wa w sercu dwukomorowym [9, 10].

Wiekszos¢ badan dotyczacych funkcjonowania serca
jednokomorowego po zakonczeniu leczenia wieloetapowe-
go przeprowadzono przed zastosowaniem modyfikacji ope-
racji Norwooda i operacji Fontana. Odsetek pacjentéw z ko-
mora prawa jako komora systemowa byt w badanych gru-
pach niewielki (16-17%). Wyniki odlegtego funkcjonowania
uktadu krazenia u dzieci z sercem jednokomorowym o ty-
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elevated VEDP, PAP and CVP, its performance and response to
exercise were comparable to LV.
Key words: single ventricle, Fontan procedure.

pie prawej komory nie s3 znane, a istniejgce na ten temat
doniesienia sg sprzeczne [11, 12].

Cel pracy

Celem pracy jest ocena wptywu morfologii pojedynczej
komory serca na wczesne i odlegte wyniki leczenia wielo-
etapowego oraz identyfikacja czynnikéw (przedoperacyj-
nych, srédoperacyjnych i pooperacyjnych), determinujacych
przystosowanie prawej komory do petnienia funkcji komo-
ry systemowej.

Material i metody

W latach 1990-2005 w Klinice Kardiochirurgii Dzieciecej
Collegium Medicum UJ etapowemu leczeniu poddano 270
dzieci z pojedyncza komora. W grupie tej znalazto sie 130
(48,1%) pacjentéw z pojedyncza komora o typie lewej ko-
mory (grupa I) i 140 (51,8%) o typie prawej komory (grupa Il).
Przeprowadzono retrospektywng analize poréwnawczg da-
nych okotooperacyjnych (w tym wyniki badania echokar-
diograficznego i cewnikowania serca z angiografig i bada-
niem hemodynamicznym) oraz danych zebranych w czasie
badan kontrolnych (w tym klasyfikacje NYHA, echokardio-
grafie i badanie wysitkowe).

W5rdd 270 leczonych wyrdzniono nastepujace anatomicz-
ne postacie serca jednokomorowego: zespét niedorozwoju
lewego serca u 125 (46,3%) dzieci, atrezja zastawki trojdziel-
nej u 59 (21,8%), dwunaptywowa komore lewg u 51 (18,9%),
niezréwnowazone formy catkowitego kanatu przedsionko-
wo-komorowego u 16 (5,9%), dwunaptywowa komore prawa
u 15 (5,5%) oraz skrajng postac zespotu Ebsteina u 4 (1,5%)
dzieci.

Po wstepnej operacji paliatywnej, dostosowanej do pa-
tofizjologii wady (operacja Norwooda, zespolenie systemo-
wo-ptucne, zwezenie opaska tetnicy ptucnej, operacja Da-
mus-Kay-Stansel, operacja Starnesa) dzieci poddano etapo-
wej operacji Fontana (hemi-Fontana w wieku od 4-6 mies.
oraz Fontana z fenestracjg w wieku 18-32 mies.). Operacje
hemi-Fontana przeprowadzano w krazeniu pozaustrojo-
wym z zatrzymaniem krazenia i gteboka hipotermia. Po re-
sternotomii srodkowej uwalniano serce ze zrostéw. U dzieci
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Tab. I. Poréwnanie prawej i lewej komory serca

Cecha

embriogeneza

Prawa komora

pochodzi z opuszki serca; zawigzek

z drugorzedowego pola sercotworczego
W rozwoju pojawia sie nieco pozniej niz
lewa komora

Lewa komora

rozwija sig z pierwotnej komory serca;
zawigzek z pierwszorzedowego pola
sercotworczego w rozwoju pojawia sie
wczesniej od komory prawej

beleczki miesniowe grube cienkie
nieliczne liczne
proste skosne

miesdnie brodawkowate liczne nieliczne (2 gtéwne)
mate duze

przyczepiaja sie do przegrody i Sciany
wolnej (septophylic); przy rozszerzeniu
komory tatwo dochodzi do niedomykalnosci

przyczepiaja sie tylko do wolnej Sciany
(septophobic)

stozek (lejek) obecny, dobrze rozwiniety nieobecny
ciggtosc widknista miedzy zastawka nieobecna obecna
przedsionkowo-komorowa

a potksiezycowata

tetnice wieficowe 1(RCA) 2 (LAD & Cx)

przeptyw nastepuje zarébwno w skurczu,
jak i w rozkurczu

przeptyw tylko w rozkurczu

odgatezienia uktadu przewodzacego

1 odnoga

2 odnogi (przednia i tylna)

skurcz komory

kurczy sie jak miech (dociska krew
do przegrody miedzykomorowej)

skurcz koncentryczny (Sciska krew
ze wszystkich stron)

relacja naptywu i odptywu

czes¢ naptywowa bardziej oddzielona
od odptywowej

miesnie brodawkowate i struny Sciegniste
w drodze odptywu

czes¢ naptywowa blizej czesci odptywowej,
zastawka dwudzielna tworzy czes¢ drogi
naptywu i odptywu

droga odptywu gtadka

wspbtczynnik powierzchnia
wewnetrzna/objetos¢

duzy

maty

grubos¢ wolnej Sciany

3-4 razy mniejsza w poréwnaniu
z lewa komora

3—4 razy wieksza w poréwnaniu
z prawg komora

zastawka przedsionkowo-komorowa

tréjdzielna, okragta, otoczona elastycznym
pierécieniem wiekszym o 30-40%

w poréwnaniu z pierscieniem zastawki
dwudzielnej

ptatki zastawki przyczepione do licznych
mieéni brodawkowatych réznigcych sie
rozmiarami

dwudzielna, owalna, otoczona sztywnym
pierscieniem,

tatki zastawki sztywno przyczepione
do 2 miesni brodawkowatych

ptatki zastawki A-V

3
na jednakowym poziomie
(w jednej ptaszczyznie)

2
na réznych poziomach

patofizjologia

Zle toleruje zmiany w obcigzeniu nastepczym,
natomiast lepiej zmiany w obcigzeniu
objetosciowym

tatwiej adaptuje sie do nagtych zmian
w obciagzeniu nastepczym a gorzej do zmian
w obcigzeniu objetosciowym

poddanych w pierwszym etapie leczenia wady zespoleniu
systemowo-ptucnemu, operacji Norwooda, Damus-Kay-
-Stansel lub operacji Starnesa, zamykano zespolenie syste-
mowo-ptucne. U dzieci, u ktérych we wczesniejszym etapie
leczenia wykonano operacje zwezenia opaska tetnicy ptuc-
nej, opaske te zdejmowano. Po zatrzymaniu serca podawa-
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no krystaliczng zimna kardioplegie do opuszki aorty (u dzie-
Ci z zespotem niedorozwoju lewego serca do opuszki starej
aorty), usuwano kaniule przedsionkowa, kontrolowano
i w przypadkach restrykcyjnej komunikacji miedzyprzed-
sionkowe]j poszerzano ja, wycinajac fragment przegrody.
Nastepnie nacinano podtuznie prawa gataz tetnicy ptucnej,
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prowadzac ciecie do pnia tetnicy ptucnej oraz zyte gtowna
gorna wzdtuz jej przysrodkowego brzegu, przedtuzajac cie-
cie w kierunku gornej czesci prawego przedsionka. Naciete
struktury zespalano szwami ciggtymi, poszerzajac zespole-
nie oraz prawa gataz tetnicy ptucnej tata z homogennego
pnia ptucnego. Wykonane w ten sposéb zespolenie oddzie-
lano od dolnej czesci przedsionka za pomoca taty z tworzy-
wa sztucznego (politetrafluoroetylen, PTFE) (ryc. 1.-2.).
Operacje Fontana z fenestracja przeprowadzano w kraze-
niu pozaustrojowym, z zatrzymaniem krazenia w gtebokiej
hipotermii. Po otwarciu prawego przedsionka usuwano tate
z PTFE oddzielajaca zespolenie hemi-Fontana od dolnej cze-
Sci przedsionka. Przygotowang wczesniej tate z PTFE z nie-
wielka 2-3-milimetrowa fenestracja wszywano, nastepnie
wytwarzajac boczny tunel wewnatrzprzedsionkowy kieru-
jacy sptyw z zyty gtéwnej dolnej do wykonanego wczesniej
zespolenia miedzy zyta gtéwna goérna i prawa gatezia tetni-
cy ptucnej (ryc. 3.).

W okresie pooperacyjnym wszystkim dzieciom prowa-
dzono antykoagulacje przy uzyciu kwasu acetylosalicylowe-
go w dawce 1-5 mg/kg. Srednio okres badan kontrolnych to
8,6 lat — trwaty one od miesigca do 14,6 lat. Probe wysitko-
wa przeprowadzono u 32 pacjentéw w wieku od 5 do 14 lat
(8,47+2,5 lat) na biezni automatycznej (Marquette Electro-
nics), stosujac zmodyfikowany protokét Bruce’a z ciggtym

=)

SVC

RPA

Y

12-odprowadzeniowym monitorowaniem EKG. Prébki po-
wietrza wydychanego badane byty przy uzyciu systemu
SensorMedics 2900 (SMC 2900). Funkcje komory oraz za-
stawki przedsionkowo-komorowej okreslano w badaniu
echokardiograficznym i w trakcie cewnikowania serca. Funk-
cja komory oceniana byta jakosciowo na podstawie frakcji
wyrzutowe] jako: dobra (EF 60-70%), nieznacznie obnizona
(60-70%), uposledzona (EF 45-55%) i zta (EF 30-40%), nato-
miast stopief niedomykalnosci zastawki przedsionkowo-
-komorowej (na podstawie szerokosci i dtugosci fali zwrot-
nej) jako tagodny, umiarkowany i ciezki [13]. Podczas cew-
nikowania serca dokonywano pomiaréw anatomicznych,
rozmiaru i ksztattu tetnicy ptucnej i jej gatezi oraz pomia-
row hemodynamicznych, okreslajac cisnienie i op6r w tet-
nicy ptucnej, cisnienie w przedsionkach, cisnienie kofco-
wo-rozkurczowe w komorze, gradient cisnien przez ptuca.
Ze wszystkich jam serca i duzych naczyn pobierano probki
krwi do badania gazometrycznego.

Do analizy statystycznej wykorzystano standardowe me-
tody. Do opisu danych zastosowano funkcje statystyki opiso-
wej. Dane ciggte przedstawiono jako Srednia + odchylenie
standardowe, dane skategoryzowane przedstawiono jako
czestosci. W wypadku danych ciagtych normalnosé rozktadu
badano testem Shapiro-Wilka. W celu okreslenia r6znic mie-
dzy grupami do analizy danych ciggtych zastosowano testy

LPA

*"”’"”/W/M”

O e S
.

il S A A ol

~__

HP

Ryc. 1. Operacja hemi-Fontana — poszerzenie przedniej ciany zespolonego prawego przedsionka i zyty gtéwnej gornej z tetnicami ptucnymi
przy pomocy taty z homogennej tetnicy ptucnej (HP —tata z homogennej tetnicy ptucnej, LPA — lewa tetnica ptucna, PTFE — zespolenie syste-
mowo-ptucne zamkniete klipsami, RA — prawy przedsionek, RPA — prawa tetnica ptucna, SVC — zyta ptucna gdérna)
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Ryc. 2. Operacja hemi-Fontana — wszywanie taty przedzielajacej prawy przedsionek (HP —tata z homogennej tetnicy ptucnej, LPA — lewa tet-
nica ptucna, PTFE —tata z politetrafluoroetylenu przedzielajaca prawy przedsionek, RA — prawy przedsionek, RPA — prawa tetnica ptucna, SVC
— 2yta prézna gorna)

\ t-Studenta i Manna-Whitneya. Dane jakosciowe poréwnano
SVC testem Chi? lub doktadnym testem Fishera. Hipotezy weryfi-
kowano, przyjmujac poziom istotnosci p<0,05.

Wyniki

Ogolna Smiertelnos¢é w badanej grupie wynosita 10,4%.
Po operacji hemi-Fontana zmarto 7 (5,1%) dzieci z pojedyn-
cza prawa komorg oraz 5 (3,7%) z pojedyncza lewg komora.
Ogo6lna Smiertelnos¢ po tym etapie leczenia wynosita 4,4%
i nie stwierdzono statystycznie istotnej roznicy miedzy bada-
nymi grupami (p=0,57). Po operacji Fontana w grupie | zmar-
to 6 (4,6%) dzieci, natomiast w grupie 11 10 (7,7%). Ogblna
Smiertelnos¢ po operacji Fontana wynosita 6,2%. Nie stwier-
dzono roznic w Smiertelnosci miedzy badanymi grupami
(p=0,21). W latach 1990-1997 ogblna $miertelnos¢ wynosita
7,4%, natomiast w latach 1998-2005 byta istotnie nizsza
i wynosita 3,2% (p=0,04).

W badaniu echokardiograficznym po operacji hemi-Fon-
tana lub Fontana stwierdzono dobrag funkcje komory
u 91,8% dzieci, uposledzona funkcje pojedynczej komory

RPA

Ryc. 3. Operacja Fontana - tata tunelowa kierujaca sptyw z zyty
gtéwnej dolnej do krazenia ptucnego w prawym przedsionku
(IVC - zyta gtowna dolna, LPA — lewa tetnica ptucna, PTFE —tata
z politetrafluoroetylenu, RPA — prawa tetnica ptucna, RA — prawy
przedsionek, SVC - zyta ptucna gorna).
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zarejestrowano u 8,1% dzieci, a 5% pacjentéw miato istot-
na niedomykalnos¢ zastawki przedsionkowo-komorowej.
Nie stwierdzono istotnych statystycznie r6znic w jakoscio-
wej ocenie funkgcji pojedynczej komory pomiedzy badanymi
grupami.

Cewnikowanie serca z angiografig przeprowadzono
u 162 dzieci przed operacja hemi-Fontana oraz u 54
po operacji Fontana. Wskazaniem do cewnikowania serca
w tej grupie byty narastanie sinicy (podejrzenie przecieku
systemowo-ptucnego), ocena zaburzenia przeptywu przez
ptuca, zabiegi interwencyjne (zamkniecie naczyh krazenia
obocznego, poszerzenie fenestracji, poszerzenie tetnic
ptucnych, poszerzenie aorty). Wyniki badan przedstawiono
w tab. Il. Po operacji hemi-Fontana u dzieci z pojedyncza ko-
morg o typie komory prawej zauwazono istotnie wyzsze ci-
Snienie koncowo-rozkurczowe w komorze (7,88+2,9 mmHg

Tab. II. Wyniki bada hemodynamicznych

vs 6,85+2,1 mmHg; p=0,01) oraz wyzszy wskaznik sercowy
(5,36+2,6 |/min/m? vs 3,61+1,1 |/min/m? p<0,001) w po-
rownaniu z tymi, u ktoérych funkcje komory systemowe;j
petnita komora lewa. U pacjentéw po operacji Fontana
z komora prawa pracujaca jako komora systemowa istot-
nie wyzsze byto cisnienie kohcowo-rozkurczowe w komo-
rze (8,7+2,3 mmHg vs 6,97+1,8 mmHg; p=0,002), znamien-
nie wyzsze o$rodkowe cisnienie zylne (13,23+2,2 mmHg vs
11,82+1,8 mmHg; p=0,01), cidnienie w tetnicy ptucnej
(12,07+£2,3 mmHg vs 10,75%1,9; mmHg p=0,029) oraz
wskaznik sercowy (4,7+1,7 I/min/m? vs 3,93+0,8 |/min/m?
p=0,005) w poréwnaniu z dzie¢mi z komorg systemowa
o morfologii komory lewej. W grupie | przesieki do jam
optucnowych w okresie pooperacyjnym wymagajace dre-
nazu wystapity u 31 (25,2%) dzieci, natomiast w grupie Il
u 40 (33,6%). Chot nie stwierdzono réznicy w czestosci

Grupa | Grupa Il P

Srednia SD $rednia SD (Mann-Whitney)
operacja hemi-Fontana
saturacja w zyle gtownej gornej (%) 60,2 5,8 59,17 6,5 0,77
pO, w zyle gtownej gornej (mmHg) 35,10 3,6 33,11 4,1 0,56
Srednie cisnienie w zyle gtownej gornej (mmHg) 11,8 2,6 12,63 2,1 0,38
saturacja w przedsionku systemowym (%) 78,2 6,3 75,09 8,7 0,26
Srednie cisnienie w przedsionku systemowym (mmHg) 7,89 3,2 7,48 2,1 0,45
saturacja w komorze (%) 83,62 54 82,25 6,1 0,82
cisnienie skurczowe w komorze (mmHg) 98,27 17,3 101,34 15,7 0,13
cisnienie rozkurczowe w komorze (mmHg) 6,85 2,1 7,88 2,9 0,01*
saturacja w lewych zytach ptucnych (%) 98,32 1,8 97,81 1,2 0,47
pO, w lewych zytach ptucnych (mmHg) 110,46 19,2 108,91 27,2 0,83
Srednie cisnienie w tetnicy ptucnej (mmHg) 7,8 1,4 8,2 1,7 0,38
saturacja w aorcie (%) 84,32 6,1 83,11 53 0,88
op6r w tetnicy ptucnej 1,48 1,2 0,8 0,2 0,49
wskaznik sercowy (I/min/m?) 3,61 1,1 5,36 2,6 <0,001*
operacja Fontana
Srednie cisnienie w zyle gtownej gornej (mmHg) 11,82 1,8 13,23 2,2 0,01*
Srednie cisnienie w przedsionku systemowym (mmHg) 5,86 3,6 5,94 2,8 0,68
cisnienie skurczowe w komorze (mmHg) 6,97 1,8 8,72 2,3 0,002*
Srednie cisnienie w tetnicy ptucnej (mmHg) 10,75 1,9 12,07 2,3 0,029*
saturacja w aorcie (%) 93,02 2,8 91,52 3,6 0,35
op6r w tetnicy ptucnej 2,32 0,7 2,11 0,6 0,29
wskaznik sercowy (I/min/m?) 3,93 0,8 47 1,7 0,005*
przesieki optucnowe (dni) 7,71 16,5 11,25 15,2 <0,001*
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wystepowania przesiekéw do jam ciata (p=0,15), u cho-
rych z pojedyncza komorg o typie prawej komory utrzymy-
waty sie one znamiennie dtuzej (11,25+15,2 dni vs 7,7£16,5
dnia; p <0,001).

Sposrod 242 dzieci, ktore przezyty, 15 (6,2%) zaliczono
do grupy Ill wg NYHA. Pozostate znajdowaty sie w grupie
I lub 1. Nie zanotowano istotnych statystycznie réznic
w klasyfikacji NYHA pomiedzy grupami.

Prébe wysitkowa przeprowadzono u 32 dzieci (15 w gru-
pie | i 17 w grupie Il). Sposrdéd badanych parametréw meta-
bolicznych wartos¢ progu beztlenowego w grupie Il byta
istotnie wyzsza (0,4+0,18 vs 0,2+0,08; p=0,017). Nie stwier-
dzono istotnych roznic, jezeli chodzi o inne parametry me-

Tab. lll. Wyniki testéw wysitkowych w badanych grupach dzieci

taboliczne, takie jak szczytowe zuzycie tlenu czy szczytowa
produkcja dwutlenku wegla. Podobnie poréwnywalne byty
parametry oddechowe, takie jak spoczynkowa i szczytowa
wentylacja minutowa, spoczynkowa i szczytowa objetosé
oddechowa oraz szczytowa czestos¢ oddechow. Istotnym
parametrem rdéznicujagcym badane grupy byt stosunek fi-
zjologicznej przestrzeni martwej do objetosci oddechowej
(frakcja przestrzeni martwej) na szczycie wysitku fizyczne-
go (grupa I: 0,37+0,08 vs grupa Il: 0,26+0,06; p=0,041). Para-
metr ten byt poréwnywalny w obu grupach w czasie spoczyn-
ku (p=0,126). Nie stwierdzono tez istotnych réznic miedzy ba-
danymi grupami w zakresie parametréw wykonywanej pracy
i parametréw hemodynamicznych (tab. Il).

Grupa | Grupa | Grupalll Grupa Il p
Srednia odch. std. Srednia odch. std.

wiek (lata) 7,64 0,9718 8,83 3,2800 0,196
szczytowe zuzycie tlenu (ml/kg/min) 13,75 7,0614 15,82 3,1753 0,592
szczytowa produkcja

dwutlenku wegla (I/min) 0,30 0,1778 0,57 0,3461 0,088
prog beztlenowy (I/min) 0,20 0,0850 0,41 0,1876 0,017*
spoczynkowa produkcja

dwutlenku wegla (I/min) 0,08 0,0196 0,11 0,0509 0,052
wentylacja minutowa w spoczynku (I/min) 7,99 1,5758 9,82 2,6713 0,130
szczytowa wentylacja minutowa (I/min) 22,52 7,6491 33,10 13,8249 0,097
spoczynkowa objetos¢ oddechowa (1) 0,33 0,0570 0,38 0,1029 0,201
szczytowa objetos¢ oddechowa TV (1) 0,44 0,1111 0,65 0,3172 0,100
szczytowa czestos¢ oddechow (1/min) 41,33 9,3941 44,75 10,0457 0,564
spoczynkowe Vd/Vt 0,50 0,0427 0,46 0,0566 0,126
szczytowe Vd/Vt 0,37 0,0857 0,26 0,0629 0,041*
maksymalna praca (Wat) 75,11 43,4524 83,75 54,6527 0,520
czas wysitku (s) 483,2 208,6346 495,75 341,047 0,658
czynnos¢ serca spoczynkowa (1/min) 94,60 16,1809 112,75 6,4485 0,054
czynnos¢ serca szczytowa (1/min) 131,50 19,1093 142,0 15,1877 0,078
réznica czynnosci serca 36,90 17,4193 42,25 19,1725 0,092
% wysitku 61,80 8,9790 68,75 7,5000 0,223
spoczynkowe cisnienie skurczowe (mmHg) 93,50 13,3437 96,25 18,8746 0,760
spoczynkowe cisnienie rozkurczowe (mmHg) 68,00 14,3759 68,75 16,5202 0,933
spoczynkowy gradient cisnien (mmHg) 25,50 8,3166 27,50 6,4550 0,675
szczytowe cisnienie skurczowe (mmHg) 106,00 10,7497 115,0 14,7196 0,224
szczytowe cisnienie rozkurczowe (mmHg) 72,00 8,8819 72,50 22,1736 0,951
szczytowy gradient ci$nien (mmHg) 34,00 9,3690 42,50 18,4842 0,265
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Dyskusja

Badania nad wytworzeniem krazenia, w ktérym poje-
dyncza komora wyrzuca krew do krazenia systemowego
z naptywem do ptuc bez udziatu komory pompujacej, rozpo-
czeto w latach 40. XX w. W 1943 r. Isaac Starr udowodnit, ze
eksperymentalne zniszczenie wolnej sciany prawej komory
wywotuje niewielkie zmiany osrodkowego cisnienia zylnego
[14]. Badania doswiadczalne przeprowadzone w 1954 r.
przez Wardena, DeWall i Varco doprowadzity do wniosku, ze
praca uszka prawego przedsionka wystarczy do zapewnie-
nia przeptywu przez ptuca [15]. Pomyst ominiecia prawej ko-
mory jako komory pompujacej krew do ptuc i potaczenia
krazenia ptucnego i systemowego w sposéb szeregowy zo-
stat po raz pierwszy zastosowany na modelu zwierzecym
w latach 70. XX w. [16] w badaniach prowadzonych m.in.
przez A. Castanede, a zastosowany w klinice jednoczesnie
przez Fontana i Kreuzera [17, 18]. Wysoki opér naczyn ptuc-
nych uniemozliwia realizacje tego celu u noworodkéw i wy-
maga, aby oba krazenia (ptucne i systemowe) podtaczone
byty do komory w sposéb réwnolegty. Wykonanie operacji
Fontana w okresie noworodkowym wigzato sie z duza
Smiertelnoscia, z powodu zespotu matego rzutu serca z wy-
sokim cisnieniem kohcowo-rozkurczowym i wysokim ciénie-
niem w tetnicy ptucnej. Wprowadzono wiele zabiegbw pa-
liatywnych, ktérych celem byta optymalizacja stosunku
przeptywu ptucnego do systemowego (Qp:Qs) w wieku no-
worodkowym (operacja Norwooda, zwezenie opaska tetnicy
ptucnej, zespolenie systemowo-ptucne, operacja Damus-
-Kay-Stansel, operacja Starnesa). Po tych zabiegach poje-
dyncza komora jest przecigzona objetosciowo (pompuje
krew do krazenia ptucnego i systemowego: Qp+Qs) przy za-
chowanej saturacji krwi systemowej w granicach 70-80%.

Po normalizacji oporu w tetnicy ptucnej w wieku 4-6 mies.
u dzieci z pojedyncza komorg wykonywano zabieg ustawia-
jacy krazenie ptucne i systemowe szeregowo. W 1980 r. Pu-
ga, Jonas i Castaneda wprowadzili technike tunelu boczne-
go w przedsionku (TCPC) [19], ktora wzbudzita bardzo duze
zainteresowanie po publikacji M. De Levala [20]. Wciaz jed-
nak operacja zespolenia zyt gtéwnych z tetnica ptucna pro-
wadzita do nagtego spadku objetosci kohcowo-rozkurczo-
wej komory, spadku podatnosci komory oraz spadku prze-
ptywu przez ptuca i rzutu systemowego. W 1991 r.
wprowadzono kolejng modyfikacje w leczeniu dzieci z poje-
dyncza komorg — operacje hemi-Fontana [21]. Pozwala ona
na stopniowe zredukowanie obcigzenia objetosciowego
do normy w mtodszym wieku i minimalizacje wptywu
zmiany geometrii komory oraz oporu ptucnego na rzut sys-
temowy. Po okresie przystosowania sie komory do mniej-
szej objetosci koncowo-rozkurczowej (remodelling) i zwiek-
szenia jej podatnosci, mozliwe stato sie przeprowadzanie
petnej operacji Fontana z lepszymi wynikami wczesnymi
i odlegtymi. Zastosowanie tzw. fenestracji (2-3-milimetro-
wego otworu w Scianie tunelu bocznego) [22] pozwolito
na zmniejszenie cisnienia w zytach systemowych i poprawe
rzutu komory kosztem nieznacznej desaturacji krwi syste-
mowej. Wprowadzenie tej modyfikacji w znacznym stopniu
poprawito przezywalnos¢ i zmniejszyto czestos¢ powiktan
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odlegtych [23]. Dziesiecioletnie przezycie w leczeniu wielo-
etapowym wad wrodzonych serca o typie pojedynczej ko-
mory zakonczone operacja Fontana siega 90% [24],
a Smiertelnos¢ nie przekracza 5% [25]. Najczestsze przyczy-
ny zgondw to niewydolnos¢ miesnia sercowego (ostra lub
przewlekta), niewydolnod¢ ptuc, przetrwate przesieki
do jam ciata, komplikacje neurologiczne, arytmie oraz na-
gta $mierc [26]. W przedstawionej grupie chorych stwier-
dzono réwniez znaczng poprawe wynikéw leczenia w bada-
nym okresie oraz 2-krotne zmniejszenie ogbélnej Smiertel-
nosci. Nie stwierdzono réznicy w $miertelnosci pomiedzy
badanymi podgrupami. Pomimo osiagniecia tak wysokiej
przezywalnosci, operacja Fontana pozostaje nadal lecze-
niem paliatywnym obarczonym pewnym odsetkiem powi-
ktan, takich jak arytmie przedsionkowe, zaburzenia krzep-
niecia, przetoki tetniczo-zylne w ptucach, przesieki do jam
ciata, enteropatia wysiekowa, obnizona tolerancja wysitku
oraz niewydolnos¢ komory.

Nie ustalono, czy morfologia komory ma wptyw na wy-
niki leczenia metoda Fontana [27]. Mimo Zze komora lewa
powinna lepiej spetnia¢ funkcje komory systemowej, jej
niewydolnos¢ po operacji Fontana pojawia sie z takg sama
czestoscia, jak niewydolnos¢ morfologicznie prawej komo-
ry [28]. Na podstawie przeprowadzonych badan hemodyna-
micznych u dzieci po operacji Fontana [29] stwierdzono, ze
wskaznik serca spoczynkowy i wysitkowy nie roznity sie
od tych wskaznikéw u osobnikéw zdrowych. Gtéwnym me-
chanizmem zwiekszenia rzutu w wysitku byto przyspiesze-
nie czynnosci serca. Frakcja wyrzutowa byta zredukowana,
a objetos¢ koncowo-rozkurczowa zwiekszona zaréwno
w spoczynku, jak i w wysitku. W trakcie wysitku nastepo-
wat wzrost cisnienia w obrebie zespolenia Fontana. Prze-
ptyw przez ptuca byt dwufazowy i nastepowat podczas
skurczu i rozkurczu prawego przedsionka oraz zalezny
od fazy oddechu: wzrastat w czasie wdechu i prawie usta-
wat w trakcie proby Valsalvy. Pomiary te wykazaty gorsza
tolerancje wysitku pacjentéw po operacji Fontana w porow-
naniu z osobnikami zdrowymi niezaleznie od typu komory
[30]. W badanych za pomoca echokardiografii grupach dzie-
ci nie stwierdzono istotnych ro6znic w kurczliwosci i funkcji
komory, niezaleznie od jej morfologii. Inwazyjne badanie
hemodynamiczne wykazato istotnie wyzszy wskaznik ser-
cowy u dzieci z morfologicznie prawa komora zaréwno
po operacji hemi-Fontana, jak i Fontana, wskazujac na jej
hiperdynamiczny stan. Jednoczesnie u dzieci z komorg pra-
wa istotnie wyzsze byto cisnienie koncowo-rozkurczowe
w komorze, osrodkowe cisnienie zylne i ciSnienie w tetnicy
ptucnej zaréwno po operacji hemi-Fontana, jak i po operacji
Fontana. Utrzymywanie przez komore prawa stanu hiperdy-
namicznego oraz wyzszego cisnienia kofhcowo-rozkurczo-
wego moze Swiadczy€ o gorszej zdolnosci komory prawej
do przebudowy i przystosowania sie do nowych warunkéw
hemodynamicznych w poréwnaniu z komorg lewa.

Choc¢ istnieje wiele teorii, starajacych sie wyjasnic przy-
czyne powstawania przesiekéw po operacji Fontana, zadna
z nich nie zostata jednoznacznie udowodniona. Twierdzi sie,
Ze s one wynikiem zwiekszonej przepuszczalnosci naczyn
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po krazeniu pozaustrojowym, podwyzszonego osrodkowe-
go ci$nienia zylnego (teoria hemodynamiczna), dysfunkgji
komory, podwyzszonego oporu ptucnego, rozwoju znaczne-
go krazenia obocznego, zwezenia drogi odptywu z komory,
niedomykalnosci zastawki przedsionkowo-komorowej,
podwyzszonego poziomu dziatajacych synergistycznie ANF
(Atrial Natriuretic Factor) oraz Vazopresyny (ANF powoduje
wzrost przepuszczalnosci naczyn, wazopresyna wzmaga re-
tencje ptynéw w organizmie) [31, 32]. W badanej grupie typ
morfologiczny komory nie miat wptywu na czestosé prze-
siekéw w jamach optucnowych, a wartosci pomiaréw he-
modynamicznych (ciSnienie kofhcowo-rozkurczowe w ko-
morze, o$rodkowe ci$nienie zylne) korelowaty z czasem
trwania przesiekéw w jamach optucnowych, potwierdzajac
po czesci hemodynamiczng teorie ich powstawania.

W grupie dzieci, u ktérych przeprowadzono prébe wysit-
kowa, zanotowano istotne réznice dotyczace progu beztle-
nowego i szczytowej frakcji przestrzeni martwej (stosunku
fizjologicznej przestrzeni martwej do objetosci oddechowej
na szczycie wysitku fizycznego) pomiedzy dzie¢mi z morfo-
logicznie prawa i lewa komora. Pozostate parametry odde-
chowe, metaboliczne i hemodynamiczne nie wykazywaty
istotnych réznic miedzy badanymi grupami. Prég beztleno-
wy (faza wysitku fizycznego, w ktérej dostarczana energia
przestaje by¢ czerpana z przemian tlenowych glukozy, a jej
Zrédtem staje sie metabolizm beztlenowy) u dzieci z komorg
prawa byt istotnie wyzszy. Faza ta jest zwigzana z nadmier-
nym wytwarzaniem dwutlenku wegla (VCO,), pochodzace-
go z przemian beztlenowych oraz zwiekszonym stezeniem
mleczanéw w surowicy. W istocie szczytowa produkcja
dwutlenku wegla w tej grupie byta wyzsza, podobnie jak
szczytowe zuzycie tlenu. Miarg wydolnosci fizycznej organi-
zmu jest rzut minutowy, jaki moze generowac serce. Biorgc
pod uwage wyzszy wskaznik sercowy u dzieci z prawg komo-
ra, mozliwe jest dostarczenie wiekszej dawki tlenu do tkanek
w jednostce czasu i pokrycie wiekszych potrzeb metabolicz-
nych organizmu w trakcie wysitku. Dodatkowo u dzieci z ko-
mora prawa odnotowano szybsza czynnos¢ serca na szczy-
cie wysitku i wyzsza réznice czynnosci serca szczytowo-spo-
czynkowa. Istotna zatem r6znica w progu beztlenowym,
przy braku istotnej réznicy w szczytowym zuzyciu tlenu (VO,
ml/kg/min) moze wynika¢ z hiperdynamicznej funkcji ko-
mory prawej, pracujacej jako komora systemowa. Z faktem
tym wiaze sie takze zjawisko zmniejszenia frakcji fizjolo-
gicznej przestrzeni martwej. Co prawda wystgpito ono
w obydwu badanych grupach na szczycie wysitku fizyczne-
go, ale u dzieci z hiperdynamiczng prawa komora pracujaca
jako komora systemowa, szczytowa frakcja martwej prze-
strzeni byta istotnie mniejsza. Swiadczy to o uruchomieniu
wiekszej rezerwy oddechowej w tej grupie.

Whnioski

Etapowe leczenie dzieci z pojedyncza komorg wigze sie
z niska $miertelnoscia i niewielkim odsetkiem powiktan,
bez wzgledu na morfologie komory petnigcej funkcje ko-
mory systemowej. Mimo ze obecnos¢é prawej komory jako
komory systemowej wiazata sie z dtuzej utrzymujacymi sie
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przesiekami w jamach optucnowych, co korelowato z pod-
wyzszonym cisnieniem kohcowo-rozkurczowym, cisnie-
niem w tetnicy ptucnej i osrodkowym cisnieniem zylnym,
jej funkcja i odpowiedZ na wysitek byty poréwnywalne
ze wskaznikami morfologicznie lewej komory.
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Przedstawiona praca porusza bar-
dzo wazne zagadnienie wptywu morfo-
logii komory na wyniki etapowego le-
czenia operacyjnego wad serca z poje-
dyncza komora. W ostatnich 15 latach
autorzy zoperowali 270 dzieci z sercem
jednokomorowym. Wszyscy pacjenci
podzieleni zostali na 2 grupy, w zalez-
nosci od morfologii ich wspélnej komo-
ry. Grupa | =130 dzieci z pojedyncza komora o typie komory
lewej oraz grupa Il — 140 dzieci z pojedyncza komorg o typie
komory prawej. Jestem przekonany, ze wsrdd 270 zopero-
wanych z pojedyncza komorg musiaty znajdowac sie dzieci
z tzw. niezidentyfikowang morfologicznie komora. Nasuwa
sie pytanie, czy takich pacjentéw nie byto, a jesli byli, to
do ktérej grupy zostali wtaczeni? Jestem zdziwiony duza
liczbg — 16 chorych z niezréwnowazong forma kanatu
przedsionkowo-komorowego. Z przedstawionych danych
liczbowych wynika, ze wszyscy oni zostali wtaczeni do gru-
py z anatomicznie lewg komora. Z naszego wtasnego ma-
teriatu operowanych z niezréwnowazong forma catkowite-
go kanatu przedsionkowo-komorowego wynika, ze wiek-
sz05¢ z nich ma hipoplastyczna lewa, a nie prawa komore.

Prawde méwiac, podgrupa ta powinna byé¢ nazywana
nie podgrupa pojedynczej prawej czy lewej komory, lecz
podgrupa wspblnej komory z dominujacg komora o danej
morfologii. Innym zagadnieniem jest obecnos¢ lub nieobec-
nos¢ fenestracji. Autorzy nie wyjasnili, czy pacjenci podczas
wykonywania badan czynnosciowych po operacji Fontana
mieli czynna fenestracje.

W dyskusji autorzy podaja, ze w 1980 r. Puga, Jonas
i Castaneda wprowadzili technike tunelu bocznego
w przedsionku (TCPC), a odniesli sie do literatury [19]
z 1987 r. Bardzo waznga pracg dotyczaca stosowania fene-
stracji byt artykut H. Laxa opublikowany w 1988 r., a wiec
2 lata przed cytowana przez autoréw praca wspétautorstwa
Castanedy [2].

Etapowe leczenie pacjentéw z sercem jednokomoro-
wym stato sie rutynowym postepowaniem w koncu lat 80.
Od tego czasu wprowadzono wiele modyfikacji, poprawia-
jacych znacznie przezywalnosé oséb w tej trudnej grupie
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wad. Odcigzenie komory dwoma etapami operacyjnymi po-
zwolito na poprawe funkcji wspélnej komory, szczegblnie
funkcji rozkurczowej, pozwalajac zachowac jej dobra po-
datnos¢, tak wazng ze wzgledu na cisnienie péZznorozkur-
czowe, ktére przy niskich wartosciach pozwala na lepsze jej
napetnianie, co w konsekwencji powoduje zwiekszenie rzu-
tu minutowego serca.

Operowanie w mtodszym wieku zmniejsza wczesniej
przeciazenie objetoSciowe komory, a dzielenie na etapy
umozliwia lepsze jej przygotowanie do matego ciSnienia
napetniania, jakie wystepuje zawsze po ostatnim etapie
operacyjnym.

Brak komory ttoczacej krew do naczyn ptucnych ma du-
ze oddziatywanie na odptyw krwi z zyt systemowych
i na krazenie ptucne, dajac szeregowe potaczenie tozyska
ptucnego z tozyskiem zylnym systemowym. Powoduje to
powstanie dodatkowych oporéw w odptywie krwi zylnej
systemowe;j. Jeszcze wieksze opory przeptywu wystepuja
w dorzeczu zyty wrotnej, gdyz naktadajg sie opory przepty-
wu przez tozysko naczyh watrobowych, co powoduje do-
datkowe zwiekszenie cisnienia w tym obszarze. Brak pota-
czenia komory z tetnicg ptucng uwypukla role czynnikéw
zewnetrznych, takich jak sity hydrostatyczne i mechanizm
oddychania, na krazenie ptucne. W wypadku, gdy cisnienie
powietrza w pecherzykach ptucnych przewyzsza cisnienie
w tetnicy ptucnej, krew nie moze przeptywac przez tozysko
wtosniczkowe ptuc. Jest rzecza oczywista, ze zmniejszanie
sie gradientu ciSnien pomiedzy uktadem zylnym systemo-
wym i uktadem zylnym ptucnym zaburza przeptyw krwi
przez ptuca.

Fontanowska komora funkcjonuje na matym obcigzeniu
wstepnym, zaleznym od przeptywu przez ptuca, i ten czyn-
nik jest najprawdopodobniej powodem powstania jej dys-
funkcji rozkurczowej.

Podwyzszone osrodkowe cisnienie zylne stymuluje
zwiekszona produkcje chtonki. Jednoczesnie to zwiekszone
cisnienie w dorzeczu zyty gtéwnej gérnej powoduje gorsze
wchtanianie chtonki. Mechanizmy te s3 odpowiedzialne
za enteropatie wysiekowa z utrata biatka. Zwiekszone ci-
$nienie chtonki w uktadzie ptucnym moze by¢ odpowie-
dzialne za zmiany podobne do obrzeku ptuc, dajac zaburze-
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nia wymiany gazowej i podwyzszajac opory naczyh ptuc-
nych. Jednoczesnie pojawiaja sie przesieki do jam ciata,
przewaznie do optucnych i otrzewnej, rzadziej do worka
osierdziowego.

Wypada pogratulowaé¢ autorom bardzo dobrych wyni-
kéw operacji w tej trudnej grupie wad z sercem jednoko-
morowym. Szczegblnie wazne jest uzyskiwanie coraz lep-
szych wynikéw w miare operowania coraz wiekszej liczby
pacjentéw. Swiadczy to o ciggtym postepie i rozwoju zespo-
tu kardiochirurgicznego. Mysle, ze po dtuzszym czasie moz-
na bedzie bardziej precyzyjnie oceni¢ réznice pomiedzy
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grupami pacjentéw pod wzgledem zaburzeh rytmu serca.
Oczekiwa¢ bedziemy bardziej odlegtych wynikéw, szczegél-
nie pod wzgledem rozwoju psychicznego i fizycznego oraz
komfortu zycia dzieci, a p6Zniej dorostych.
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